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RESUMEN
El Síndrome de Intestino Corto (SIC) es el cuadro clínico de malabsorción intestinal
que aparece como consecuencia de una resección intestinal extensa.
El objetivo de la investigación es conocer la evolución clínica de los niños con SIC en
España e identificar los factores asociados al proceso de Adaptación Intestinal.
Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo que incluye todos los pacientes
diagnosticados de SIC en el Hospital Infantil La Paz (Madrid, España) (año 1990-
2006) (n = 85).
El estudio muestra que la tasa de Adaptación Intestinal en niños con SIC es alta (64%),
con una tasa de supervivencia global cifrada en un 71%. Los factores predictivos de
evolución del paciente con SIC hacia la Adaptación Intestinal y asociados a una mayor
tasa de supervivencia son: mayor longitud de intestino residual; inicio precoz de la
nutrición enteral; mayor proporción de calorías vía enteral vs. vía parenteral
inicialmente, y la ausencia de hepatopatía.
2SUMMARY
The Short Bowel Syndrome (SBS) is defined as an inadequate absorption of
nutrients that appears as a result of extensive bowel resection.
The objective of this research is to monitor the clinical development of children with
SBS in Spain and identify factors associated with the process of Intestinal Adaptation.
It has been performed a retrospective review over patients diagnosed with SBS at
Hospital Infantil La Paz (Madrid, Spain) (year 1990- 2006) (n = 85).
The study shows that the rate of Intestinal Adaptation in children with SBS is high
(64%), with an overall survival rate of 71%. The predictors factors in the evolution of
the patient with SBS to Intestinal Adaptation and factors associated with a higher rate of
survival are: greater length of intestine residuals; early initiation of enteral nutrition;
higher proportion of calories through enteral nutrition, and the absence of liver disease.
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El Síndrome de Intestino Corto es el cuadro clínico de malabsorción intestinal que 
aparece como consecuencia de una resección intestinal extensa. En la infancia, 
patologías de origen congénito o adquirido pueden desencadenar esta patología, 
destacando la enterocolitis necrotizante como la más frecuente 1. La clínica 
predominante consiste en la aparición de diarrea, alteraciones hidroelectrolíticas y 
retraso ponderoestatural 2. Entre las complicaciones descritas están el desarrollo de 
disfunción hepática, sobrecrecimiento bacteriano y colelitiasis 3.   
Tras la resección quirúrgica, el intestino remanente sufre un proceso progresivo de 
adaptación, tanto a nivel funcional como estructural, con el objetivo de aumentar la 
absorción intestinal de nutrientes. El grado de adaptación está determinado por factores 
como la longitud y localización del segmento resecado, el estado del intestino 
remanente y la edad del paciente 4.  
El tratamiento del Síndrome de Intestino Corto es enormemente complejo y se basa 
principalmente en el soporte nutricional individualizado junto a la aplicación, en casos 
seleccionados, de técnicas quirúrgicas de reconstrucción autóloga del intestino para  
mejorar el proceso de Adaptación Intestinal 5. El trasplante intestinal se ha consolidado 
en los últimos años como una opción terapéutica válida en algunos enfermos. Por otra 
parte, aunque su aplicación en la práctica por ahora es limitada, se están realizando 
estudios con el objetivo de conocer si la administración de factores tróficos intestinales 
puede ser beneficiosa 4. 
En la última década el pronóstico de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto 
ha mejorado de forma sustancial debido a la creación de Unidades de Rehabilitación 
Intestinal, formadas por equipos multidisciplinares, así como gracias a los avances en 
las fórmulas nutricionales, tratamiento médico y nuevas técnicas quirúrgicas.  
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Introducción 
Así, un porcentaje cada vez mayor consigue una adaptación suficiente para suspender la 
nutrición vía parenteral y mantener un estado nutricional óptimo mediante el aporte de 
















II. ANTECEDENTES Y ESTADO ACTUAL DEL 
SÍNDROME DE INTESTINO CORTO
 
  
Antecedentes y estado actual del SIC 
 
1. DEFINICIÓN DEL SÍNDROME DE INTESTINO CORTO 
Se define el Síndrome de Intestino Corto (SIC, en adelante) como la situación 
clínica de malabsorción intestinal producida tras una resección quirúrgica del intestino 
delgado 3. La revisión de la literatura publicada sobre esta patología evidencia la 
ausencia de consenso sobre la definición exacta de esta entidad. Se ha estimado que el 
cuadro clínico se desarrolla cuando la longitud del segmento yeyuno-ileal residual es 
menor de 100-150 cm. en niños 7 o inferior a 200 cm. en adultos 8. Otros autores lo 
definen como la situación desencadenada tras una resección intestinal superior al 75% 
de su longitud original 9. 
No obstante, diversas patologías pueden comportarse como un SIC tipo funcional 
desarrollando un síndrome de malabsorción severo a pesar de conservar íntegra la 
longitud de intestino. Entre ellas, el síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica 
intestinal o trastornos congénitos del epitelio intestinal 8.  
La mayoría de los pacientes con SIC pueden conseguir la autonomía digestiva 
mediante la adaptación del intestino remanente hasta conseguir absorber suficientes 
nutrientes y fluidos vía enteral para permitir un crecimiento adecuado y suspender la 
Nutrición Parenteral (NP, en adelante) 4. En otros casos la evolución es desfavorable, 
apareciendo la situación de Fracaso Intestinal con necesidad de NP prolongada 10. 
1.1  CONCEPTO DE FRACASO INTESTINAL 
Se define el Fracaso Intestinal (FI, en adelante) como la situación de absorción 
disminuida de nutrientes en el tubo digestivo que precisa de la administración de NP 
para conseguir la supervivencia del individuo. En los últimos años se han propuesto 
varias modificaciones a esta definición genérica en relación a los aspectos clínicos y 
bioquímicos del cuadro. 
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Basándose en que la causa más frecuente de FI en la edad pediátrica es el SIC, se ha 
definido el FI como la reducción de la masa intestinal funcional por debajo del mínimo 
necesario para proveer las necesidades fisiológicas de digestión y absorción de fluidos y 
nutrientes que permitan el crecimiento adecuado del niño 10, 11. Desde el punto de vista 
clínico, esta definición incluye la necesidad de alimentación vía parenteral para cubrir 
los requerimientos nutricionales y de crecimiento 1. Por ello, la evaluación del grado de 
Fracaso Intestinal puede establecerse en función de la cantidad de NP requerida, 
determinando que la situación de FI es aquella que precisa la administración de NP 
como método de nutrición único durante más de cuatro semanas o de NP junto con 
nutrición enteral (NE) durante un periodo superior a tres meses 10, 12. En relación a esta 
descripción, la Red Nacional Italiana de Fallo Intestinal Pediátrico propone también 
considerar la cantidad de NP administrada, definiendo el FI como la necesidad de 
administración vía parenteral de al menos el 75% de las calorías durante un mínimo de 
cuatro semanas o al menos el 50% de las calorías necesarias durante más de tres 
meses13. 
Otra definición sugerida incluye definir el FI mediante determinaciones seriadas de peso 
y absorción energética. En general, pacientes que absorben menos del 84% de sus 
necesidades energeticas básicas de acuerdo a la ecuación de Harris Benedict dependerán 
de suplementos de energía parenterales 14. 
Entre las causas del FI, además del comentado cuadro de SIC que representa 
aproximadamente un 75% de los casos, aparecen trastornos de motilidad como el 
síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica intestinal, la enfermedad de 
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En la evolución del paciente con FI es de vital importancia la capacidad funcional 
del intestino residual. Clásicamente, la valoración de esta función intestinal se realizaba 
mediante estudios engorrosos como la cuantificación de la ingesta energética y la 
pérdida fecal de energía. En este sentido se han logrado avances en la investigación 
sobre marcadores biológicos relacionados con la masa intestinal funcional, que revelan 
que la determinación de los niveles plasmáticos de citrulina, aminoácido no esencial 
producido principalmente por los enterocitos, puede medir la función intestinal residual 
en enfermos en Fracaso Intestinal 16-18 . 
El paciente en situación de Fracaso Intestinal podrá evolucionar hacia la Adaptación 
Intestinal o sufrir un Fracaso Intestinal permanente. Esta característica de 
“permanencia”  aplicada al Fracaso Intestinal es, sin embargo, imprecisa y difícil de 
establecer. No existen parámetros bioquímicos que puedan ser aplicados en la clínica, y 
por ello la definición actual se basa en la dependencia de la NP, tipo continua o 
intermitente, durante un periodo prolongado 1, que varía entre 3 y 12 meses según los 
autores, e incluye también situaciones que hagan inviable la Adaptación Intestinal 13, 19. 
Así, en casos de síndrome de intestino ultracorto (anastomosis duodenocólica), 
enfermedad de Hirchsprung extensa (menos de 50 cm. de intestino normalmente 
inervado) o trastornos congénitos del epitelio intestinal la irreversibilidad del Fracaso 
Intestinal puede establecerse desde el inicio del cuadro 10. También se ha notificado una 
elevada tasa de irreversibilidad del Fracaso Intestinal en situaciones de SIC de comienzo 
neonatal y en enfermos con una longitud de intestino residual menor de 30 cm., sin 
válvula ileocecal, que tienen parte del colon resecado y muestran mínima tolerancia a la 
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1.2 CONCEPTO DE ADAPTACIÓN INTESTINAL 
La Adaptación Intestinal (AI, en adelante) en un paciente en Fracaso Intestinal, se 
define como la capacidad de mantener un balance hidroelectrolítico y crecimiento 
normal, sin necesidad de nutrición parenteral 4. Esta independencia de la NP ha hecho 
que también se denomine a esta situación Autonomía Digestiva.  
Durante el proceso evolutivo de Adaptación Intestinal se produce de forma progresiva 
un aumento de la superficie absortiva del intestino delgado con incremento de su 
capacidad funcional de absorción 22. Aunque se ha propuesto el nivel de citrulina como 
marcador pronóstico 16-18, es generalmente aceptado que la suspensión total de la NP 
debe realizarse en base a una ganancia ponderoestatural adecuada mientras se 
administra nutrición exclusiva vía enteral. Este logro es el mejor indicador disponible de 
que se ha producido una recuperación suficiente de la función intestinal 1. 
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2. EVOLUCIÓN HISTÓRICA DEL SÍNDROME DE INTESTINO CORTO 
El primer caso documentado de Síndrome de Intestino Corto data del año 1.880 y 
corresponde a un paciente que sobrevive después de una resección masiva de intestino 
delgado, superior a 200 cm., realizada por Koeberle 23. En 1.937, Haymond señala que 
la realización de resecciones de intestino delgado superiores al 50% de su longitud 
asociaba una tasa de mortalidad muy alta 24. Cuatro décadas después, Wilmore publica 
el primer análisis retrospectivo de la supervivencia de 50 pacientes con SIC: este autor 
describió un mejor pronóstico en enfermos con resecciones intestinales extensas cuando 
la válvula ileocecal (VIC) estaba preservada  25. 
Nutrición Parenteral 
La introducción de la nutrición parenteral a finales de la década de los años 60, 
supuso un cambio radical en el tratamiento de los pacientes con SIC. Hasta entonces, 
los individuos que sufrían una resección intestinal masiva fallecían precozmente ante la 
imposibilidad de alimentarse vía digestiva. Fueron Dudrick y cols. los que prescribieron 
la primera NP prolongada en un paciente hospitalario en 1.968 26. Se produjo entonces 
un rápido auge de la técnica con el desarrollo de soluciones más estables e implantación 
de esta forma de nutrición en el ámbito domiciliario. No obstante, a pesar de conseguir 
aumentar la supervivencia de los enfermos, con el paso del tiempo se comprobó que la 
NP conllevaba el desarrollo de complicaciones graves. Este hecho obligó a la búsqueda 
de otras opciones para el tratamiento de estos pacientes, cobrando así fuerza el 
desarrollo del trasplante intestinal en humanos 27. 
Trasplante Intestinal 
El trasplante intestinal (TI, en adelante) fue contemporáneo con los primeros 
trasplantes renales, hepáticos y cardiacos en la década de los años 60. Sin embargo, no 
logró el mismo desarrollo debido a las peculidariades de este órgano: la gran cantidad 
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de tejido linfoide del intestino aumenta las posibilidades de rechazo celular y 
enfermedad de injerto contra huésped, siendo además el riesgo de infección elevado por 
su colonización por bacterias 28. 
Desde principios del siglo XX se planteó la posibilidad de la realización del TI, 
iniciando Carrel su aplicación en perros en 1.902 29 y perfeccionando la técnica Lillehei 
en 1.959. En sus trabajos experimentales, se destaca el rigor metodológico aplicado por 
Lillehei, cuyas observaciones clínicas de gran precisión han constituido modelos a 
seguir por los cirujanos que le sucedieron, pasando a la historia como el “padre” del 
trasplante intestinal 30. 
Aplicada esta técnica a humanos, los dos primeros trasplantes intestinales fueron 
realizados en 1.964 por Deterling y cols. y resultaron ser un fracaso, falleciendo en 
ambos casos los receptores. Con posterioridad, en 1.967, Lillehei realiza su primer 
trasplante intestinal a una mujer que había sido sometida a una resección amplia del 
intestino delgado, falleciendo a las pocas horas de la intervención debido a una 
trombosis portal y cava extensa 31 (Figura 1). Ese mismo año, Lillehei intenta un triple 
trasplante de intestino, páncreas y riñón, sobrevivendo la paciente un mes. Meses 
después, el tercer intento de TI de Lillehei también fracasó al igual que los TI realizados 




Figura 1. Esquema del primer trasplante de 
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Durante la década de los setenta sucesivos intentos de TI, con diversas 
combinaciones, obtuvieron resultados poco esperanzadores constatándose la ineficacia 
del tratamiento inmunosupresor realizado con prednisona y azatioprina 33. 
La introducción de la ciclosporina A en los años ochenta supuso un lento avance en la 
realización del TI 34. Con la ayuda de este inmunosupresor, diversos autores comunican 
supervivencias prolongadas en animales sometidos a TI experimental (Graddock en 
1.981, Thiéde en 1.982 y Ricourt en 1.983). Estos avances experimentales suponen la 
reanudación de los intentos clínicos: el primer TI de esta nueva era lo lleva a cabo 
Cohen en 1985, falleciendo el paciente a los 9 días por rechazo agudo 35. En cuanto a la 
población pediátrica, el grupo de París con Picaurt y Pellerin inicia en 1.987 el TI 
pediátrico con una alta tasa de fracasos, si bien es destacable un caso de supervivencia 
de 17 años tras el trasplante, la supervivencia más prolongada notificada en la literatura 
hasta el momento 36.  
La experiencia acumulada en la década de los ochenta confirmó que la 
administración de la ciclosporina A, a pesar de los buenos resultados en el trasplante de 
otros órganos, no era un inmunosupersor suficientemente eficaz en el TI, siendo 
necesarias otras alternativas terapeúticas. En este sentido, Starzl defiende la realización 
del trasplante en bloque denominado “en racimo” incluyendo hígado, páncreas, 
estómago, intestino delgado y colon. La inclusión del hígado en el injerto podría ser 
beneficiosa en disminuir la tasa de rechazo celular. Así, los grupos de Starzl, Grant y 
Williams realizan entre 1.987 y 1.989 los primeros trasplantes mutiviscerales en bloque 
con resultados variables 37-39. Starzl realiza en 1.988 el primer trasplante multivisceral a 
una niña de 3 años que sobrevive 192 días 36. El mismo año Grant y cols. consiguen 
realizar con éxito un trasplante hepato-intestinal en un adulto con una supervivencia 
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superior a dos años 38, siendo el grupo de Williams en 1.989 quien realiza el primer 
trasplante hepato-intestinal con éxito a un niño 39.  
De forma simultánea al desarrollo de nuevas técnicas de trasplante, en 1.989 el 
grupo dirigido por Starzl demostró experimentalmente la superioridad como agente 
inmunosupresor del tacrolimus (FK-506) respecto a la inmunosupresión utilizada hasta 
entonces en el TI 37. La administración de tacrolimus junto con la aparición de nuevas 
soluciones de preservación del injerto como la denominada solución de Wisconsin 
(ATP, glutatión, alopurinol) supusieron un importante avance en la difusión del TI 
aislado o combinado 40, 41. 
Una década más tarde, en el año 2.000, los resultados logrados con el desarrollo de las 
técnicas de trasplante conducen a la inclusión del trasplante intestinal como 
procedimiento terapéutico convencional en el tratamiento del Fracaso Intestinal en 
Estados Unidos 42. 
Trasplante intestinal en España  
En la década de los 80 se inició en el Hospital Infantil Universitario La Paz de 
Madrid la práctica de los trasplantes de órganos en niños, con la realización del primer 
trasplante hepático infantil en 1.986. En julio de 1.997 este Centro hospitalario es el 
primer hospital español en obtener la acreditación de la Organización Nacional de 
Trasplantes para la realización del trasplante intestinal. Se consolida a partir de entonces 
la Unidad de Trasplante Intestinal Pediátrico, dirigida por el doctor López-Santamaría, 
que realiza en octubre de 1.999 el primer trasplante intestinal en España, en 
colaboración con el Hospital Ramón y Cajal, a un niño de tres años de edad 43. Un año 
más tarde se realiza el primer trasplante hepato-intestinal, seguido en el año 2.003 del 
primer trasplante multivisceral (hígado, intestino, riñón y páncreas) a un receptor 
pediátrico 44.  
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Recientemente, en el año 2.006, se ha efectuado con éxito un trasplante multivisceral de 
seis órganos (estómago, duodeno, intestino, páncreas, hígado y bazo) a una niña de 18 
meses. 
En la edad adulta, el primer TI en España se realizó en julio del año 2.002 por un equipo 
multidisciplinar del Hospital Ramón y Cajal (D. Quijano) y el Hospital Infantil La Paz 
(D. López-Santamaría). Posteriormente, el Hospital 12 de Octubre de Madrid, dirigido 
por el doctor E. Moreno, ha tomado el relevo acumulando la mayor experiencia a nivel 
nacional 45.   
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3. FISIOPATOLOGÍA DEL SÍNDROME DE INTESTINO CORTO 
3.1  FUNCIONES DEL TRACTO GASTROINTESTINAL 
Al nacimiento el intestino delgado (ID, en adelante) tiene una longitud de unos 200 
a 250 cm. en el neonato a término, con un incremento máximo de longitud durante el 
primer año de vida 1. En el adulto, la longitud se incrementa hasta valores de entre 3 y 8 
metros 6 con una superficie absortiva de unos 200 a 300 m2 46.  
La función principal del tracto gastrointestinal es la digestión y absorción de nutrientes 
junto a otras importantes funciones endocrinas, metabólicas, inmunológicas y de barrera 
(Tabla 1) 4. En un adulto, el intestino recibe aproximadamente 5 ó 6 litros de secreciones 
endógenas y de 2 a 3 litros exógenos por día, que son reabsorbidos en su mayor parte en 
el intestino delgado. 
Flora intestinal 
La microflora gastrointestinal humana es un complejo ecosistema integrado por 
entre 300 y 500 especies de bacterias 47. En el intestino delgado aparecen recuentos de 
bacterias de entre 103 UFC/ml en la zona proximal, principalmente aerobias, hasta 106 
UFC/ml en el íleon terminal. A partir del íleon la flora aumenta hasta 109-1012 UFC/ml 
en el colon, predominando especies anaerobias, con una tasa de bacterias 
anaerobias/aerobias de 100-1.000:1 48. Las bacterias que predominan son de los géneros 
Bacteroides, Bifidobacterium, Eubacterium, Peptostreptococcus, Peptococcus y 
Clostridium. 
Estómago 
La tasa de vaciamiento gástrico regula la progresión de la comida a través del 
intestino delgado. Este vaciamiento depende de la consistencia de la comida: de la 
osmolaridad en los alimentos líquidos y del tamaño en los sólidos. Después, la llegada 
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de nutrientes a la luz del intestino inhibe el vaciamiento gástrico mediante la acción de 
hormonas gastrointestinales 2.  
Por otra parte, las células de la mucosa gástrica producen factor intrínseco, una proteína 
ligadora necesaria para la absorción de la vitamina B12 en el íleon.  
Duodeno 
El duodeno es la porción de intestino delgado situada entre el píloro y la flexura 
duodeno-yeyunal denominada ligamento de Treitz. Aunque su estructura es similar a la 
del yeyuno, también contiene glándulas submucosas secretoras de bicarbonato que 
neutraliza el ácido gástrico. En él drenan secreciones biliopancreáticas y absorbe 
micronutrientes: calcio, magnesio, fósforo, hierro y ácido fólico 4, 49. Sólo un 10% del 
contenido de hierro de la dieta se absorbe en el duodeno, en forma divalente (ferrosa), 
resultando su absorción favorecida por el jugo gástrico y sustancias nutritivas reductoras 
como el ácido ascórbico, mientras que el jugo pancreático, los folatos y los oxalatos 
disminuyen la absorción del mismo 50. El duodeno también comparte con el yeyuno la 
absorción de vitaminas lipo e hidrosolubles.   
Yeyuno 
El yeyuno constituye las 2/5 partes de la longitud del intestino delgado situado por 
debajo de la flexura duodeno-yeyunal, con una longitud de 200 a 300 cm. en adultos. En 
los primeros 100-200 cm. hay una máxima absorción de macronutrientes (grasas, 
hidratos de carbono, proteínas) y vitaminas lipo e hidrosolubles (excepto la vitamina 
B12) 4. Las grasas serán absorbidas a lo largo de todo el ID y colon, pues no 
contribuyen a las fuerzas osmóticas que regulan los flujos absortivos. Las uniones entre 
las células del epitelio yeyunal, amplias comparadas con las de otras zonas, permiten un 
rápido flujo de nutrientes y fluidos convirtiendo el contenido intestinal en iso-osmolar. 
En esta zona la mayoría de los electrolitos se absorben de forma pasiva, por gradiente de 
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concentración, excepto el sodio y el calcio que es absorbido de forma activa, siendo 
favorecida su absorción por una proteína, el citrato, y la vitamina D. El déficit de 
magnesio puede causar déficit de calcio debido a que la hipomagnesemia impide la 
liberación de paratohormona 51.  
En el yeyuno medio y distal se sintetizan hormonas intestinales como la 
colecistoquinina (estimula la contracción de la vesícula biliar y secreción pancreática), 
la secretina (estimula la secreción pancreática), el polipéptido gástrico inhibidor (GIP) y 
el polipéptido intestinal vasoactivo (VIP), inhibiendo estos dos últimos la secreción de 
gastrina en el estómago 52.  
 Íleon 
El íleon es el segmento más largo del intestino delgado (300-400 cm. en el adulto) 
ocupando las 3/5 partes distales y con una motilidad tres veces más lenta que segmentos 
proximales. Esta zona desempeña un papel esencial en la conservación de electrolitos y 
fluidos debido a que las uniones intercelulares son menos permeables que en el yeyuno. 
Existe menor secreción de sodio y agua hacia la luz a la vez que un trasporte activo de 
sodio y cloro que resulta en una absorción neta de sodio y agua mayor que en yeyuno 4. 
Además, el íleon puede aumentar la absorción de sodio en respuesta a la aldosterona. 
Estudios experimentales han estimado que la eficiencia en la absorción de agua es de un 
44% en yeyuno frente a un 70% en íleon, mientras que la absorción de sodio sería de un 
13% frente a un 72%, respectivamente 2.  
En el íleon se encuentran mecanismos importantes para la absorción activa de sales 
biliares y de vitamina B12. Las sales biliares están sometidas a una circulación 
enterohepática: son absorbidas en el íleon distal, segregadas a la vena porta hasta llegar 
al hígado y de allí a través de la bilis vuelven al intestino donde intervienen en la 
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absorción de lípidos y vitaminas liposolubles. La absorción de la vitamina B12 requiere 
de la presencia del factor intrínseco gástrico. 
El extremo terminal del íleon constituye una zona fisiológicamente muy activa, 
interviniendo en la secreción de hormonas gastrointestinales, como el enteroglucagón y 
el péptido YY, que intervienen en la motilidad del intestino delgado. Además, la 
presencia de lípidos y proteínas en esta zona incrementa la absorción de nutrientes en la 
parte alta del intestino al lentificar el vaciamiento gástrico y el tránsito intestinal a través 
del mecanismo denominado “freno ileal” 53. 
Válvula ileocecal 
Situada en el extremo distal del intestino delgado, tiene como funciones principales 
controlar el paso de fluidos y nutrientes al colon, enlenteciendo el tránsito intestinal, y 
limitar el reflujo de bacterias colónicas al intestino delgado 49. 
Colon 
El colon o intestino grueso es el segmento con el tránsito intestinal más lento, entre 
24 y 150 horas, con una reabsorción de fluidos procedentes del intestino delgado de 
entre 1 y 2 litros al día 54. Las uniones intercelulares son muy fuertes con una eficiencia 
en la absorción de agua y sales mayor del 90%. Además, las bacterias que colonizan el 
colon fermentan los hidratos de carbono convirtiéndolos en ácidos grasos de cadena 
corta (AGCC) con dos funciones esenciales: aumentan la absorción de electrolitos y 
agua y, adicionalmente, suponen un aumento en el balance energético al ser 
absorbidos55. Estas bacterias también sintetizan la mayoría de la vitamina K (60%) 56.  
En la zona proximal del colon se secretan hormonas gastrointestinales en respuesta a la 
ingesta de grasas, responsables de una disminución de la velocidad de tránsito en el 
intestino delgado 57.  
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Tabla 1. Funciones del tracto gastrointestinal 
SEGMENTO ABSORCIÓN OTRAS FUNCIONES 
DUODENO 
- Calcio, magnesio, 
fósforo, hierro y 
  ácido fólico 
- Vitaminas liposolubles 
- Secreción de bicarbonato 
- Regulación vaciamiento gástrico 
- Secreción enzimas pancreáticas (tras 
la llegada de nurientes) 
YEYUNO 
- Macronutrientes 
- Sodio, calcio, hierro y 
ácido fólico 
- Vitaminas hidrosolubles 
- Regulación vaciamiento gástrico 
- Secreción  hormonas GI: secretina, 
colecistoquinina , GIP y VIP 
ÍLEON 
- Líquidos y electrolitos 
- Sales biliares conjugadas 
- Vitamina B12, ác. fólico 
- Secreción hormonas GI: péptido YY  
y enteroglucagón  
- Enlentecimiento tránsito intestinal 
VÁLVULA 
ILEOCECAL 
- No interviene 
- Previene sobrecrecimiento bacteriano 
- Enlentecimiento vaciamiento gástrico 
y tránsito intestinal 
COLON 
- Líquidos y electrolitos 
- AGCC y Triglicéridos de 
cadena media 
 
- Producción de AGCC 
- Síntesis de vitamina K 
- Secreción hormonas GI: péptido YY, 
enteroglucagón y neurotensina 
- Enlentecimiento vaciamiento gástrico 
y tránsito intestinal 
 
3.2  RESECCIÓN INTESTINAL 
El conocimiento de la anatomía y fisiología del tracto gastrointestinal es esencial 
para interpretar las alteraciones que se desarrollan en el paciente con Síndrome de 
Intestino Corto. Tras la resección quirúrgica, las consecuencias fisiopatológicas van a 
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3.2.1 CLASIFICACIÓN DEL SIC 
La literatura médica recoge diversas clasificaciones del Síndrome de Intestino Corto, 
resultando evidente la actual falta de consenso acerca de los tipos de SIC. Este hecho 
impide en muchos casos la comparación de resultados obtenidos en diferentes cohortes 
de pacientes con esta patología. 
Como se ha señalado, el SIC en adultos se define cuando el segmento intestinal 
remanente es menor de 200 cm 8. En la edad pediátrica, la gran variabilidad individual 
en la longitud del intestino constituye un serio obstáculo para realizar una clasificación 
anatómica del SIC 58. Resulta prioritario realizar en el acto quirúrgico una medición del 
segmento intestinal residual desde el ángulo de Treitz por el borde antimesentérico. En 
niños clásicamente se han considerado de forma genérica tres niveles después de la 
resección:  
• Resección corta cuando el intestino delgado residual es mayor de 100-150 cm. 
• Resección amplia con un segmento intestinal residual de 38 a 100 cm. 
• Resección masiva con menos de 38 cm. de ID residual. En este caso se tiende a 
denominar Intestino muy corto a la situación que origina un intestino residual  entre 
15 y 38 cm., e Intestino ultracorto cuando el segmento residual es inferior a 15 cm12. 
La clasificación anatómica más aceptada del SIC incluye tres modelos anatómicos 4, 19, 
59, 60: 
• Tipo I: segmento residual mínimo de 100 cm. con yeyunostomía, sin colon en 
continuidad. 
• Tipo II: segmento residual mínimo de 60 cm. con anastomosis yeyunocólica o 
íleocólica y a menudo VIC resecada. 
• Tipo III: segmento residual mínimo de 35 cm. con anastomosis yeyuno-ileal y colon 
intacto. 
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También se ha propuesto la clasificación de estos enfermos en dos subgrupos en función 
de la existencia de colon en continuidad o no, debido al diferente patrón de 
malabsorción en ambos 8. 
3.2.2 CONSECUENCIAS FISIOPATOLÓGICAS 
 Las funciones fisiológicas especializadas del estómago, segmentos de intestino 
delgado y colon, junto con la longitud e integridad del intestino remanente, determinan 
el grado de malabsorción y tolerancia de nutrientes intraluminales en el Síndrome de 
Intestino Corto (Tabla 2).  
En esta patología se produce malabsorción de todos los nutrientes como consecuencia 
de la disminución de la superfice absortiva y de la concentración de proteasas, 
oligosacaridasas y de la solubilización micelar. Se ha estimado que una resección 
yeyuno-ileal del 30-50% de su longitud original conlleva una malabsorción moderada, y 
si es del 70% una malabsorción grave que precisa de medidas adicionales para asegurar 
la supervivencia 61.  
Las alteraciones fisiopatológicas tras una resección intestinal varían en función de 53: 
• La extensión del segmento resecado. 
• La extirpación del íleon terminal, zona que desempeña funciones muy específicas en 
la absorción intestinal. 
• La función normal del intestino residual con presencia o ausencia de la VIC. 
• La capacidad del intestino residual para adaptarse, desde el punto de vista 
morfológico y funcional. 
Secreción y motilidad gástrica 
Tras la resección quirúrgica se produce una hipersecreción gástrica e 
hipergastrinemia en las que están implicados factores como la disminución de los 
niveles del factor inhibidor de gastrina intestinal y de las hormonas GIP y VIP, el 
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aumento en número de células parietales y el vaciamiento gástrico acelerado por la 
disminución de las hormonas gastrointestinales tras una resección ileocólica 62.  
Resección duodenal 
La resección del duodeno puede producir anemia y osteoporosis por malabsorción 
de hierro, folato y vitamina D, respectivamente 63. También conlleva maldigestión por 
disminución de las enzimas pancreáticas intraluminales, empeorando por ello la 
absorción intestinal 53.  
Resección yeyunal 
 La longitud del yeyuno es un factor determinante en la absorción de sodio y agua. 
En pacientes con resecciones proximales de yeyuno, el equilibrio hidroelectrolítico no 
se altera porque el íleon y el colon absorben el exceso de fluidos eficazmente. Sin 
embargo, en enfermos con menos de 100 cm. de yeyuno residual, hay riesgo de 
deshidratación hiponatrémica de difícil manejo 64. También puede aparecer 
hipopotasemia (más frecuente si el yeyuno residual es menor de 50 cm.) e 
hipomagnesemia inducida por un mecanismo de hiperaldosteronismo.  
El déficit de vitaminas hidrosolubles no es frecuente salvo en pacientes con 
duodenostomías o resecciones proximales de yeyuno 53. En cambio, la absorción de 
fármacos administrados vía oral va a resultar afectada, pues la mayoría de éstos se 
absorben en yeyuno. 
Se ha comprobado que las resecciones extensas de yeyuno van a ser mejor toleradas que 
las del íleon. Cuando se reseca el yeyuno, el íleon residual es capaz de adaptarse 
mediante una intensa hiperplasia de la mucosa y asumir la mayor parte de las funciones 
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 Resección ileal  
Los estudios de absorción energética en pacientes con resección del íleon señalan 
que la absorción de grasas e hidratos de carbono se reduce al 50% y 75% de la ingesta 
respectivamente, mientras que la absorción de nitrógeno lo hace en menor grado 
(81%)65. Tras la resección ileal la absorción de calcio, magnesio, zinc y fósforo aparece 
reducida pero sin relación con la longitud de intestino residual 66. 
En estos pacientes, la hipertrofia del yeyuno no es capaz de realizar las funciones 
específicas del íleon con las siguientes repercusiones: 
• En resecciones ileales mayores de 100 cm. se produce una alteración de la 
circulación enterohepática con disminución de la reabsorción de sales biliares 8. La 
deplección sales biliares producirá: 
- Malabsorción de grasas y vitaminas liposolubles con aparición de esteatorrea 67: la 
concentración aumentada de ácidos grasos libres en la luz intestinal conlleva 
hipomagnesemia e hipocalcemia por efecto quelante.  
- La llegada de sales biliares al colon y los productos de su deshidroxilación  por las 
bacterias, con un efecto catártico sobre el colonocito, inducen diarrea coleriforme: el 
aumento de la secreción se produce a través del AMP cíclico y por aumento de la 
permeabilidad de la membrana, con paso de agua y electrolitos a la luz intestinal 4, 
67. 
- Aumento de la colelitiasis debido a la saturación de la bilis por colesterol secundaria 
al déficit de sales biliares 68.  
• La síntesis de vitamina D es endógena desde el 7-dehidrocolesterol por la luz 
ultravioleta, con poca influencia de la ingesta dietética 69. No obstante, en 
resecciones significativas de íleon puede haber déficit de vitamina D debido a la 
interrupción de la circulación enterohepática 70. 
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• En resecciones terminales mayores de 60 cm. se ha constatado una malabsorción de 
vitamina B12 53, 71. 
• Disminución de secreción de hormonas gastrointestinales que actúan como 
inhibidores de la secreción gástrica con aumento de la secreción de gastrina y ácido 
clorhídrico 62.  
• La pérdida del mecanismo de “freno ileal” descrito con anterioridad conlleva 
aceleración del tránsito intestinal e hipersecreción gástrica 53. 
• Aumento de la incidencia de nefrolitiasis por hiperoxaliuria en pacientes con colon 
intacto. En el colon, el oxalato ingerido forma una sal insoluble con el calcio y se 
elimina por las heces en forma de oxalato de calcio. En los pacientes con resección 
de más de 100 cm. de íleon, la presencia de esteatorrea conlleva que la grasa en 
exceso se una al calcio intraluminal formando jabones, obstaculizando la 
precipitación y eliminación de oxalato por las heces. El oxalato libre se absorbe en el 
colon y es filtrado por el riñón apareciendo hiperoxaliuria que favorece la aparición 
de nefrocalcinosis y nefrolitiasis de oxalato cálcico 59, 72.   
Resección de la válvula ileocecal 
La resección de la válvula ileocecal produce aceleración del tiempo de tránsito 
intestinal y facilita la colonización bacteriana retrógrada desde el colon hacia el 
intestino delgado 4. Además, el aumento de concentración de sales biliares no 
conjugadas en el colon induce diarrea acuosa por efecto catártico 53 y favorece el déficit 
de vitamina B12 como consecuencia de la acción competitiva de algunas bacterias en la 
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Resección del colon 
Entre las principales consecuencias de la resección del colon se señalan las pérdidas 
aumentadas de sodio y agua, la menor producción de AGCC y vitamina K y el  
enlentecimiento del tránsito intestinal por disminución de la secreción de hormonas 
gastrointestinales. 
El restablecimiento de la continuidad colónica es un factor crítico en pacientes con 
SIC, ya que puede compensar la malabsorción de agua y sodio 65. Situaciones que 
favorecen la colonización por bacterias, que fermentan los hidratos de carbono, junto 
con el aumento en la concentración o la actividad de varias enzimas como la β-
galactosidasa, consiguen incrementar la producción de AGCC. Estos AGCC suponen, a 
su vez, una absorción adicional de energía de 500-1.000 Kcal/día y aunque provocan 
inicialmente diarrea, por su elevada osmolaridad y el bajo pH del contenido intestinal, a 
medida que la Adaptación Intestinal progresa van a estimular en el colonocito la 
absorción de electrolitos y agua, con la consiguiente disminución, en teoría, de la 
pérdida de sodio y agua fecal 73. Como desventaja, la fermentación de los hidratos de 
carbono no absorbidos en el colon va a producir hipersecreción ácida y acidosis láctica, 
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- Malabsorción de calcio, magnesio, fósforo, hierro y ácido fólico 
- Déficit de vitaminas liposolubles 
- Disminución de la secreción de bicarbonato y enzimas pancreáticas: 
maldigestión  
- Vaciamiento gástrico acelerado 
YEYUNO 
- Déficit de la absorción de macro y micronutrientes  
- Déficit de vitaminas hidrosolubles 
- Disminución hormonas intestinales: maldigestión, hipergastrinemia 
- Vaciamiento gástrico acelerado 
ÍLEON 
- Deshidratación 
- Disminución de sales biliares:  
• si resección de íleon distal > 100 cm: esteatorrea 
• si resección de íleon < 100 cm. y colon intacto: diarrea acuosa 
- Déficit de vitamina D y B12 
- Tránsito intestinal acelerado 
VÁLVULA 
ILEOCECAL 
- Sobrecrecimiento bacteriano: 
• desconjugación de ácidos biliares 
• déficit de vitamina B12 
• aumenta el riesgo de disfunción hepática 
- Tránsito intestinal acelerado 
COLON 
- Pérdidas hidroelectrolíticas graves 
- Pérdida de energía (ausencia de absorción y producción de AGCC) 
- Disminución dela síntesis de vitamina K 
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3.3 ADAPTACIÓN INTESTINAL 
Desde que hace más de un siglo Senn y más tarde Flint realizaran las primeras 
observaciones sobre el fenómeno de la Adaptación Intestinal, numerosos investigadores 
han dedicado sus esfuerzos a esclarecer este mecanismo 74, 75.  
La Adaptación Intestinal define el proceso en el que el intestino sufre cambios 
estructurales y funcionales para compensar la pérdida de función tras una resección 
intestinal. El grado de adaptación y dependencia de la NP muestra mucha variabilidad 
individual, atribuyéndose este hecho a la multitud de factores que influyen en el proceso 
12, 59, 76. El logro de una adaptación óptima permitirá la suspensión de la NP 
manteniendo un balance hidroelectrolítico y un crecimiento ponderoestatural normal. 
3.3.1 FASES DE LA ADAPTACIÓN INTESTINAL 
 El proceso de Adaptación Intestinal es inicialmente rápido durante los primeros 4 a 
24 meses tras la resección quirúrgica y después se lentifica a lo largo de años 77. La 
importancia de la nutrición enteral como factor favorecedor de su desarrollo ha sido 
bien establecida. Se han identificado tres fases diferenciadas en este proceso, con una 
duración total de entre dos y tres años, pudiendo prolongarse a veces hasta cinco años53.  
Fase aguda 
La fase inicial del proceso de AI se inicia de forma inmediata (24-48 horas tras la 
cirugía) y se caracteriza por una diarrea secretora severa durante las primeras semanas, 
normalmente con una duración inferior a un mes. En ocasiones la diarrea no se 
manifiesta hasta que se inicia la alimentación oral.  
Fase de adaptación 
 La segunda fase de adaptación post-resección incluye cambios morfológicos y 
funcionales, englobados dentro del proceso de adaptación estructural y funcional 
respectivamente. Se inicia entre el 5º y 14º día postoperatorio y requiere de uno a dos 
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años hasta alcanzar el 90-95% de la adaptación potencial del intestino 8. El aumento del 
aporte de nutrientes vía enteral y la presencia del colon en continuidad son factores 
determinantes para mejorar la absorción intestinal 73. La diarrea acuosa disminuye 
gradualmente (en 1 a 3 meses) y es típica la aparición de una hiperfagia adaptativa, 
definida como un ingesta oral 1,5 veces mayor al gasto energético, cuyo objetivo es 
compensar el déficit de absorción. Se ha estimado que la hiperfagia aparece hasta en el 
81% de los pacientes con SIC con una duración media de más de seis meses tras la 
cirugía 15, 78. 
Fase de mantenimiento  
 Al alcanzar este periodo se ha producido ya la máxima adaptación posible del 
intestino. Se caracteriza por el control de la diarrea y la mejor tolerancia de la dieta oral, 
aunque algunos pacientes nunca logran este grado de adecuación y necesitan soporte 
parenteral permanente. Esta etapa supone un estado de equilibrio relativo en el que, o 
bien se consigue la autonomía digestiva o, en caso contrario, no son probables a partir 
de entonces mejorías importantes en el proceso de adaptación. Esto justifica que 
diversos autores coincidan en proponer esta fase como la idónea para estudiar la 
posibilidad de trasplante intestinl en los pacientes que no consiguen la Adaptación 20. 
3.3.2 MECANISMO DE LA ADAPTACIÓN INTESTINAL 
 Toda resección intestinal asocia modificaciones estructurales, funcionales y cinéticas 
en el intestino residual. Estos fenómenos están bajo la dependencia de factores aún no 
totalmente conocidos, interfiriendo mecanismos de regulación intrínseca, así como 
factores intraluminales o humorales. En los últimos años se ha avanzado en el 
conocimiento de estos procesos gracias a estudios experimentales realizados en 
animales 79. No obstante, los escasos trabajos en humanos, realizados sobre muestras 
pequeñas y heterogéneas no han analizado el proceso de adaptación en su fase inicial y 
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aportan pocos datos sobre los cambios producidos en las microvellosidades tras la 
resección 80. 
 3.3.2.1 ADAPTACIÓN ESTRUCTURAL  
 La Adaptación Estructural (AE) consiste en un aumento del diámetro y longitud del 
intestino con afectación de todas las capas intestinales 3, 81. Los hallazgos observados 
revelan un aumento de la profundidad de las criptas y alargamiento de las vellosidades 
como consecuencia de una tasa aumentada de proliferación del enterocito. Se produce 
de forma progresiva un aumento de la absorción de nutrientes y electrolitos por 
incremento de la superficie absortiva secundaria a la hiperplasia del enterocito y miocito 
78, 82. Esta hiperplasia es de mayor grado en el intestino distal después de una resección 
proximal, que en la zona de intestino más proximal si se produce una resección ileal 83. 
Se estima que el tiempo que debe transcurrir para mejorar la absorción por unidad de 
longitud está entre 3 y 12 meses tras la cirugía. Transcurrido el proceso de AE, los 
estudios señalan un aumento importante de la masa de la mucosa intestinal con 
incremento del peso seco de la misma, así como elevación de la tasa de proteínas, de 
ARN y ADN a este nivel 22, 84.  
3.3.2.2 ADAPTACIÓN FUNCIONAL  
La Adaptación Funcional (AF) incluye modificaciones en el enterocito con cambios 
en la permeabilidad de la membrana del borde en cepillo y aumento de las enzimas y 
trasportadores intestinales, resultando en un incremento de la absorción de nutrientes 3.  
El recambio de enterocitos es un proceso dinámico que se inicia con la proliferación de 
las células de la cripta, migración al eje vellosidad-cripta, proliferación y muerte por 
apoptosis. Hay evidencias de que la apoptosis del enterocito está aumentada en el SIC, 
probablemente para contrarrestar el aumento de proliferación destruyendo células que 
pueden ser tumorales 85.  
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Otras alteraciones observadas en este proceso son la disminución de la velocidad de 
tránsito, el incremento del flujo sanguíneo a la mucosa y el aumento de las secreciones 
biliopancreáticas. 
 En el desarrollo de la adaptación es determinante el segmento preservado. El íleon 
tiene capacidad de realizar el proceso denominado “yeyunización” en el que aumenta la 
absorción de macronutrientes mediante cambios estructurales (altura de las 
vellosidades)  y funcionales (absorción de glucosa). Sin embargo, el yeyuno tiene una 
capacidad limitada de adaptación, no pudiendo asumir la absorción de vitamina B12, ni 
sales biliares 83, 86. Por ello, algunos autores señalan el beneficio de realizar una 
anastomosis yeyuno-cólica en vez de dejar una yeyunostomía para aumentar las 
posibilidades de AI del paciente 87. 
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4. EPIDEMIOLOGÍA DEL SIC 
A pesar de que el Síndrome de Intestino Corto constituye la causa principal de 
Fracaso Intestinal en el niño, su historia natural y epidemiología no son bien conocidas. 
Los estudios realizados sobre esta entidad han permitido avanzar poco en su 
conocimiento debido a la dificultad que entraña su comparación por la diversidad de 
muestras y definiciones del SIC. En la actualidad, los datos epidemiológicos conocidos 
se han extrapolado de Centros hospitalarios con registros de Nutrición Parenteral 
Domiciliaria (NPD) y series aisladas 12, 88. No obstante, debido a que hay niños con SIC 
que no llegan a iniciar la NPD, o que hasta un 27% de adultos con SIC suspenden la 
NPD en los primeros meses, la incidencia y prevalencia de SIC que aportan estas 
fuentes debe estar infravalorada 61.  
A nivel mundial la incidencia de SIC se ha estimado en 2 a 5 casos por millón de 
habitantes, con una prevalencia cercana a 3 casos por millón 61. Los estudios realizados 
en Europa arrojan datos similares, con una incidencia de SIC en torno a 2 individuos 
por millón de habitantes 8. 
En la literatura publicada destaca un único estudio sobre la incidencia de SIC de 
comienzo neonatal realizado en Canadá que objetiva una incidencia de 24,5 casos de 
SIC neonatal por cada 100.000 recién nacidos vivos, ocasionando el 2,2% de los 
ingresos en la Unidad de Cuidados Intensivos. La incidencia de SIC fue mucho mayor 
en prematuros (edad gestacional menor de 37 semanas) estimada en 353,7 casos por 
cada 100.000 nacimientos frente al grupo de recién nacidos a término, con una 
incidencia de 3,5 por 100.000 nacidos vivos 89. Otro trabajo en este país refleja una 
incidencia de SIC en niños de 4,8 por millón de habitantes, si bien los datos son 
difícilmente extrapolables otros países pues son referidos a una región geográfica 
concreta 9.  
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 En España, la incidencia de SIC en la infancia es desconocida. Hasta hace unos años 
existía una amplia dispersión geográfica de los pacientes que solían ser tratados en su 
Hospital de referencia. La tendencia actual de derivar a estos enfermos a instituciones 
especializadas como el Hospital Infantil Universitario La Paz de Madrid, acreditado 
para la realización de trasplante intestinal, puede facilitar en un futuro una estimación de 
la incidencia del SIC infantil en el ámbito nacional. 
Aunque no se conozca la incidencia exacta, existen datos contrastados de un 
aumento de la prevalencia de los pacientes con SIC en los últimos años. Entre los 
factores que han contribuido a este incremento están el diagnóstico precoz de las 
entidades causantes de la reseccción intestinal (enterocolitis necrotizante, atresia 
intestinal…) junto a la mejora de las técnicas quirúrgicas y cuidados postoperatorios 
que conllevan un aumento de la supervivencia. Este incremento de la prevalencia 
añadido al alto coste económico del tratamiento del SIC, justifica la puesta en marcha 
de programas de investigación para conocer su epidemiología con el objetivo de 
conseguir su prevención. En este sentido, numerosos autores han propuesto la creación 
de un Registro Internacional de pacientes con Fracaso Intestinal,  que incluiría a los 
enfermos diagnosticados de SIC, que de llevarse a cabo, permitiría profundizar en el 
conocimiento de la epidemiología de ambas patologías 77, 86. 
4.1 NUTRICIÓN PARENTERAL 
La Nutrición Parenteral Domiciliaria, como se refiere más adelante, es un 
tratamiento básico en el paciente con SIC. Destaca por ello que los estudios 
epidemiológicos sobre esta terapia daten de hace más de una década, con discrepancias 
entre los datos notificados en Europa y EEUU. Estas diferencias tienen un origen 
multifactorial, y están en parte determinadas por los diferentes conceptos de prevalencia 
aplicados (puntual vs. anual), lo cual dificulta su cotejo. Así, en el año 1.997 en Europa, 
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la prevalencia de NPD en niños revelaba cifras muy variables de entre 0,3 y 8,9 por 
millón con una incidencia de entre 0,2 y 4,9 por año por millón de habitantes 90. En 
adultos se estimó una prevalencia de NPD de 4 casos por millón y una incidencia de 2-3 
casos por año por millón de habitantes, suponiendo el SIC la principal indicación de 
NPD, con un 35% de los casos 91. En cambio en EEUU, un estudio sin distinción de 
edad sobre prevalencia de NPD en el periodo comprendido entre 1.985 y 1.992 estimaba 
ésta en 120 por millón de habitantes y una incidencia de 40.000 pacientes por año 92, 
constituyendo el SIC la indicación en el 26% de ellos 93. 
Los estudios coste-utilidad sobre la NPD repecto a la calidad de vida conseguida 
muestran que la NP en el domicilio tiene un coste entre un 30 y un 60% menor que la 
NP Hospitalaria 94. No obstante, la NPD es una técnica también cara, con costes directos 
similares en Europa y EEUU, estimados en unos 75.000-150.000 $ por año y enfermo, 
con variaciones según las necesidades médicas requeridas 95-97.  Su administración el 
primer año puede ser hasta un 20% más cara que años sucesivos 98, y las 
rehospitalizaciones tienen un coste de hasta 140.000 $, con una media de entre 0,5 y 2,0 
rehospitalizaciones al año por paciente 92, 95.  
En España, la introducción de la Nutrición Parenteral Domiciliaria hace más de dos 
décadas ha permitido mejorar la calidad de vida de los pacientes con SIC. Según el 
Registro del año 2.003 del grupo NADYA (Nutrición Artificial Domiciliaria y 
Ambulatoria) la prevalencia de NPD en España es de 2,15 pacientes por millón de 
habitantes, si bien esta cifra parece estar infravalorada 99. Actualmente seis Centros 
pediátricos, cuatro de ellos en Madrid, cuentan con la compleja infraestructura que 
requieren los programas de NPD. Estos Centros prestan asistencia a casi la totalidad de 
niños con NPD en nuestro país. 
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4.2 TRASPLANTE INTESTINAL 
El Registro Internacional de Trasplantes de Intestino (RITI), constituido en 1.985, ha 
contabilizado un total de 1.292 trasplantes de intestino en 1.210 pacientes, realizados en 
65 hospitales distribuidos por 20 países (1985-2005) 100, 101. Actualmente hay 46 
programas activos en el mundo, resultando Estados Unidos el país con más experiencia 
en el trasplante intestinal a nivel mundial 101. Este país cuenta con tres Centros 
hospitalarios que han realizado más de 100 trasplantes intestinales cada uno, de manera 
que en el año 2.004 el 88,4% de todos los TI realizados se llevaron a cabo en estas 
instituciones. 
A nivel nacional, entre el año 1.999 y marzo del 2.007 se han realizado 37 
trasplantes intestinales en niños con Fracaso Intestinal, todos ellos en el H. Infantil La 
Paz. En la edad adulta, el H. Ramón y Cajal realizó el primer TI y posteriormente el H. 
12 de Octubre ha llevado a cabo cinco trasplantes de intestino en cuatro adultos 
(diciembre 2.004-octubre 2.005) 45. Estos resultados sitúan a España en el octavo país a 
nivel mundial en número de TI realizados en la última actualización del RITI 101. 
El coste inicial del trasplante depende de la modalidad realizada, puesto que el TI 
aislado, dado que conlleva una estancia hospitalaria más corta, tiene menor coste que 
los otros tipos. Un estudio en la Universidad de Pittsburgh cifró el coste del TI aislado, 
en el periodo 1.994-1.998, en 132.285$, frente a 214.716$ en el T. hepato-intestinal y 
219.098$ en el T. multivisceral. Posteriormente la Universidad de Nebraska (periodo 
2.002-2.003) refiere costes similares de 135.000$ en el TI aislado y 207.000$ en el 
injerto hepato-intestinal 96, 102. A estas cifras hay que añadir los costes de medicación y 
hospitalización postrasplante, estimados en 15.000$ por año, con una media de cuatro 
episodios de rehospitalización por paciente y año, con una duración media de ocho días 
el segundo año postrasplante  103.  
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El análisis de los costes ha  puesto de manifiesto que la realización de trasplantes 
supone, a largo plazo, una reducción en el gasto sanitario derivado de la atención a estos 
enfermos. Aunque el coste de la hospitalización inicial del TI sea alto (equivalente al 
gasto que supone la NP durante un año), y con una tasa de rehospitalizaciones 2 ó 3 
veces mayor que en pacientes con NP, pasado el primer año del trasplante, el coste de 
los ingresos e inmunosupresión es mucho menor en un paciente trasplantado que en el 
caso de continuar con el soporte parenteral 96. De esto se deduce que el TI es un técnica 
eficaz y rentable en comparación con el coste de la NP en pacientes que mantienen el 
injerto funcionante entre el primer y tercer año tras la cirugía 104. No se puede 
determinar la relación coste-beneficio en las modalidades de T. hepato-intestinal o 
multivisceral porque los enfermos que precisan de esta terapia no cuentan con otra 
alternativa de tratamiento posible. 
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5. ETIOLOGÍA DEL SIC 
El Síndrome de Intestino Corto en la edad pediátrica puede ser originado por 
diferentes patologías, tanto congénitas como adquiridas a diferentes edades (Tabla 3) 1. 
Entre las malformaciones congénitas se encuentran la atresia intestinal, la gastrosquisis, 
el onfalocele y algún caso descrito de SIC congénito. En el periodo neonatal destaca la 
enterocolitis necrotizante (ECN), principal origen del SIC en niños prematuros, y el 
vólvulo intestinal. A edades más tardías el cuadro puede aparecer tras sufrir un vólvulo 
intestinal o en pacientes con enfermedad de Crohn. Otras patologías propias de la 
infancia pueden producir un síndrome de malabsorción en ausencia de resección 
quirúrgica, como es el caso del síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica 
intestinal (POCI), las enteropatías congénitas, el sprue refractario y la enteritis post-
radiación 8, 61.  
En la edad adulta, a diferencia de la edad pediátrica, las patologías que con mayor 
frecuencia abocan a esta condición clínica son resecciones intestinales extensas por 
isquemia mesentérica, la enfermedad inflamatoria intestinal (EII), complicaciones de la 
cirugía abdominal, dismotilidad intestinal o enteritis rádica 1. 
Tabla 3. Etiología del SIC en la edad pediátrica 1  
PRENATAL NEONATAL POSTNATAL 
- Atresia yeyuno-ileal 
- Defectos pared abdominal 
- Malrotación intestinal 
- Vólvulo segmentario 
- Enf. Hirschprung extensa 
- POCI * 
- EIMV † 
- Displasia epitelial 
intestinal 
- Enterocolitis necrotizante 
- Vólvulo  intestinal 
- Trombosis arterial o 
venosa 
 
- Vólvulo  intestinal 
- Invaginación complicada 
- Trombosis arterial 
- EII 
- Resección postraumatismo 
- Angioma extenso 




 * POCI: síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica intestinal  
 † EIMV: enfermedad de inclusión de microvellosidades  
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5.1 ETIOLOGÍA PRENATAL 
Atresia yeyuno-ileal congénita 
Se denomina atresia yeyuno-ileal a la existencia de uno o varios segmentos 
intestinales atrésicos entre el ligamento de Treitz y la válvula ileocecal. Con una 
incidencia de un caso por cada 5.000 a 10.000 nacidos vivos, constituye la tercera parte 
de los cuadros de obstrucción intestinal en neonatos 105. La incidencia de SIC en 
pacientes con esta patología se estima en un 11,6% 106 siendo los cuadros de atresia tipo 
III b (apple-peel) y tipo IV (atresia múltiple) los que más frecuentemente se asocian al 
desarrollo de SIC 107. 
Gastrosquisis y onfalocele 
Tanto la gastrosquisis como el onfalocele son defectos congénitos de la pared 
anterior abdominal con protusión de órganos intrabdominales. Se diferencian en que el 
onfalocele es la herniación del contenido abdominal recubierto por peritoneo por el 
anillo umbilical, mientras que la gastrosquisis consiste en la herniación de las asas 
intestinales, sin cubierta peritoneal, a través de un orificio paraumbilical (generalmente 
derecho). La incidencia de onfalocele es de 1 a 3 por cada 10.000 nacimientos, resultado 
la gastrosquisis menos frecuente (0,3-2 /10.000 nacidos vivos) 108.  
La incidencia de SIC en pacientes con gastrosquisis se estima en un 4%. Un 5-25% de 
los pacientes con gastrosquisis presentan atresia yeyuno-ileal asociada y un 15-20% 
desarrollan enterocolitis necrotizante 61. 
Enfermedades con alteración de la motilidad intestinal 
• Enfermedad de Hirschprung (EH) extensa: consiste en la ausencia congénita de 
células ganglionares en una porción variable de intestino distal. Afecta a 1 de cada 
5.000 recién nacidos y en su patogenia está implicada la mutación del gen RET del 
receptor de la tirosina-quinasa 109. En un 8-20% de estos pacientes se produce afectación 
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de todo el colon (aganglionismo colónico total) y en un 1% se afecta todo el intestino 
(aganglionismo intestinal total), produciéndose un cuadro similar al SIC con ausencia 
de colon. Cuando la longitud de intestino inervado con normalidad es inferior a 50 cm. 
existe una alta probabilidad de desarrollar FI permanente 110, 111. Los pacientes con esta 
patología pueden desarrollar un SIC de gravedad variable tras ser sometidos a 
resecciones intestinales. 
• Síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica intestinal (POCI): se caracteriza 
por un fallo progresivo de la motilidad intestinal, localizado o generalizado, con una 
expresividad muy heterogénea en cuanto a presentación clínica, anatomopatología, 
severidad y evolución 112, 113. Un 20-25% de los niños con POCI son dependientes de la 
NP10, originando esta patología el 11% de los trasplantes intestinales pediátricos 100. La 
necesidad de resecciones quirúrgicas por aparición de cuadros oclusivos ocasiona la 
aparición del SIC en estos enfermos. 
• Síndrome de Berdon (megavejiga-microcolon-hipoperistalsis intestinal): 
malformación congénita muy poco frecuente que asocia megavejiga e hipofunción 
intestinal con presencia de microcolon y ausencia de peristaltismo. En su evolución 
suelen requerir intervenciones quirúrgicas con desarrollo de un SIC de longitud 
variable114. 
Trastornos congénitos del epitelio intestinal 
Se trata de enteropatías congénitas (herencia autonómica recesiva) que presentan 
atrofia de las vellosidades intestinales y cursan con episodios de diarrea secretora severa 
desde las primeras semanas de vida. El pronóstico de estos pacientes es malo, pues la 
mayoría requieren NP permanente y son candidatos a trasplante intestinal 8, 10. Entre 
estas patologías se encuentran: 
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• Enfermedad de inclusión de microvellosidades (EIMV): se caracteriza por 
anomalías morfológicas de los enterocitos consistentes en atrofia de las 
microvellosidades en los enterocitos maduros y una acumulación apical de numerosos 
gránulos secretores en los enterocitos inmaduros. En el interior de los enterocitos se 
identifican cuerpos de inclusión muy característicos que contienen microvellosidades 115 
(Figura 2).  
Figura 2. Microscopía electrónica en biopsia yeyunal: inclusiones intracitoplasmáticas 
de  microvellosidades (cedida por el Dr. J. Larrauri) 
                        
 
• Displasia epitelial intestinal o enteropatía en penachos: en esta entidad las 
anormalidades en la membrana del enterocito son consecuencia de la expresión anómala 
de la desmogleína e integrinas α2 y β4 10, 116.  
5.2 ETIOLOGÍA NEONATAL 
Enterocolitis necrotizante 
En la mayoría de la series publicadas constituye la primera causa de Síndrome de 
Intestino Corto y es la que asocia peor pronóstico 117. El aumento en la supervivencia de 
los recién nacidos prematuros ha producido un incremento de los cuadros de ECN, cuya 
incidencia, estimada en 1 a 3 casos por cada 1.000 nacidos vivos, se eleva a menor edad 
gestacional y peso al nacer 118. Se trata de un cuadro de etiología desconocida que se 
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manifiesta por intolerancia digestiva, distensión abdominal y heces con sangre, entre 
otros síntomas 119.  Entre un 23 a un 70% de los pacientes con ECN precisan tratamiento 
quirúrgico con resección del segmento intestinal necrosado, con una incidencia de SIC 
del 8 al 23% de los pacientes con ECN intervenidos 61, 119.   
Vólvulo intestinal 
La malrotación intestinal, diagnosticada normalmente en el primer año de vida, 
puede producir torsión del mesenterio causando un vólvulo intestinal con isquemia de 
un segmento de intestino. El vólvulo puede producirse en el periodo prenatal o en 
cualquier edad hasta la etapa adulta como consecuencia de procesos inflamatorios, 
adhesiones o tumores. Un 2% de los vólvulos desarrollan SIC, normalmente con una 
longitud intestinal residual suficiente para tener un buen pronóstico 120, 121. 
5.3 ETIOLOGÍA POSTNATAL 
Enfermedad de Crohn 
La incidencia de enfermedad de Crohn es del 0,7 al 14,6 por cada 100.000 habitantes 
122, con una incidencia de casos de SIC de entre 0,1 y 4% en pacientes con enfermedad 
de Crohn. A pesar de que el número de casos de enfermedad de Crohn está aumentando 
a nivel mundial, la incidencia de SIC en estos pacientes ha disminuido gracias a los 
avances médicos y quirúrgicos en su tratamiento. La actividad de la enfermedad de 
Crohn es el factor pronóstico más importante en los pacientes que desarrollan SIC 61,  
123. 
Otras causas de SIC infantil 
Otras patologías que producen resecciones intestinales en la edad pediátrica son 1: 
• Alteraciones vasculo-isquémicas (embolismo o trombosis de vasos mesentéricos). El 
daño vascular relacionado con tumoraciones como el linfangioma,  hemangioma o 
teratoma puede precisar de resección quirúrgica. 
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• Traumatismos abdominales. 
• Íleo y peritonitis meconial. 
• Tumores intraabdominales invasivos como los tumores desmoides, asociados a la 
poliposis adenomatosa familiar, que infiltran el mesenterio. 
• Evisceración: por accidente con cortacéspedes o desagüe de la piscina. 
• Enteritis post-radiación. 
5.4 INCIDENCIA DE LAS PATOLOGÍAS ORIGEN DEL SIC  
 La literatura médica aporta cifras dispares en cuanto a la incidencia de las diferentes 
etiologías del Síndrome de Intestino Corto. Un metaanálisis internacional que incluye 
871 casos de SIC concluye que la primera causa de SIC es la enterocolitis necrotizante 
(27%) seguida de la atresia yeyuno-ileal (23%) y el vólvulo intestinal (23%), todas ellas 
patologías propias del periodo neonatal 61. 

















La siguiente tabla recoge los resultados de los estudios más significativos publicados 
a nivel mundial sobre etiología del SIC en niños (Tabla 4). Es de destacar que las series 
no coinciden en la causa más frecuente de SIC, variando ésta entre la enterocolitis 
necrotizante, la atresia intestinal y el vólvulo. Esta discrepancia viene determinada por 
 40
Antecedentes y estado actual del SIC 
las diferentes edades de los enfermos incluidos en las series, en algunos casos sólo 
neonatos. Por este motivo la incidencia de enterocolitis necrotizante como origen del 
SIC muestra una gran variabilidad con cifras comprendidas entre el 12,5% y 71,4%. 
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Tabla 4. Etiología SIC en la edad pediátrica. Estadística mundial 
 























EEUU - 28 58 8 - 6 
Grosfeld 124               (1972-84) 60 EEUU 40 21,7 16,7 8,3 11,7 1,7 
Anagnostopoulos 125 (1975-89) 59 Grecia 40 21,7 16,7 8,3 11,7 - 
Dorney 126                  (1977-84) 13 EEUU 15,4 27,1 46,1 7,7 - 7,7 
Caniano 127                (1978-87) 14 EEUU 14,3 42,8 7,1 35,7 - - 
Galea 128                    (1978-88) 64 EEUU 21,9 31,2 31,2 15,6 - - 
Georgeson 129            (1978-90) 52 EEUU 50 11,5 9,6 21,2 5,8 1,9 
Thompson  5              (1980-94) 112 EEUU 33,0 20,5 32,1 - - 14,3 
Kaufman 130              (1976-96) 49 EEUU 40,8 24,5 16,3 18,4 - - 
Weber 131                  (1980-94) 21 EEUU 71,4 9,5 9,5 9,5 - - 
Andorsky 76                  (1985-98) 30 EEUU 43,3 30 10 16,7 - - 
Bueno 117                              (1990-98) 257 EEUU 21,8 14,4 23,3 16,3 4,7 19,4 
De Agustin 132                 (1995-97) 8 España 12,5 - 25 12,5 37,5 12,5 
Wales 133                     (1997-98) 40 Canadá 35 10 10 12,5 2,5 30 
Sigalet 9                                  (1999-00) 11 Canadá 27,3 54,5 - 9,1 9,1 - 
Koffeman 61                     (2003) 871 Mundial 27 23 23 14 4 8 
Goulet 107                   (1975-91) 87 Francia 14 39 24 14 - 9,2 
Colomb 88                  (1980-99) 141 Francia 16 24 20 16 13 * 
   (*) No incluye POCI, ni enteropatías congénitas 
 
Antecedentes y estado actual del SIC 
6. CLÍNICA 
  El cuadro clínico característico de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto es 
el de malabsorción, situación que conlleva pérdida de macro y micronutrientes junto 
con una alteración del equilibrio hidroelectrolítico del organismo. La sintomatología del 
SIC es muy variada predominando la diarrea de origen multifactorial (osmótica, 
secretora, motora) junto con síntomas como la anorexia, vómitos, distensión abdominal 
y cuadros de deshidratación 2. El paciente desarrolla malnutrición progresiva con retraso 
del crecimiento 11.  
La longitud y el segmento intestinal resecado son factores determinantes en las 
manifestaciones clínicas del SIC (Tabla 5) 4.  





- Tetania: hipocalcemia, hipomagnesemia 
- Anemia ferropénica: hiposideremia 
- Anemia megaloblástica: déficit ácido fólico 
- Déficit vitaminas liposolubles (ADEK): hemeralopía, raquitismo, 
osteomalacia, hemorragias 
- Déficit vitaminas hidrosolubles (B y C): lesiones dérmicas, glositis, 
polineuropatía 
YEYUNO 
- Deshidratación hiponatrémica. Hipopotasemia 
- Diarrea osmótica 
- Malnutrición calórico-proteica 
- Déficit vitaminas lipo e hidrosolubles  
- Enfermedad péptica: hipergastrinemia 
ÍLEON 
- Deshidratación 
- Esteatorrea: disminución de sales biliares 
- Diarrea secretora / diarrea motora (tránsito intestinal acelerado) 
- Anemia megaloblástica: déficit vitamina B12 
- Sobrecrecimiento bacteriano 
- Hiperoxaliuria. Nefrolitiasis 
- Colelitiasis 
 







- Sobrecrecimiento bacteriano 
- Diarrea motora (tránsito intestinal acelerado) 
- Disfunción hepática 
COLON 
- Deshidratación severa: hipovolemia, hipopotasemia, 
hipomagnesemia e hiponatremia 
- Diarrea motora: tránsito intestinal acelerado 
- Hemorragias: déficit vitamina K 
 
6.1 DIARREA  
El síntoma principal del Síndrome de Intestino Corto es la diarrea, más acusada en la 
etapa inicial pudiendo alcanzar hasta los 10 litros al día. La pérdida de superficie 
absortiva tras la resección quirúrgica produce deplección de sodio y agua, 
hipopotasemia y acidosis metabólica por la pérdida aumentada de bicarbonato por las 
heces. En su desarrollo están implicados diversos factores 2, 86: 
• Diarrea secretora: en los pacientes con resección ileal menor de 100 cm. y colon 
intacto, las sales biliares malabsorbidas son desconjugadas por las bacterias estimulando 
la secreción de agua y electrolitos en el colon 4. Los AGCC producidos por las bacterias 
intestinales y la llegada de antibióticos al colon también estimulan la secreción a este 
nivel. En cambio, si la resección ileal supera los 100 cm., se produce una deplección de 
sales biliares no compensada por el aumento de su síntesis hepática. Este déficit afecta a 
la absorción de grasas y conduce a la aparición de esteatorrea. 
• Diarrea osmótica: los productos no absorbidos en el intestino delgado como los 
hidratos de carbono, retienen agua por su acción osmótica y aumentan la diarrea en 
pacientes con SIC. 
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• Diarrea motora: la aceleración del tránsito intestinal en estos pacientes reduce el 
tiempo de contacto entre el contenido intestinal y la mucosa, favoreciendo la diarrea por 
fracaso de absorción 86. Entre los factores que más favorecen el aumento de la motilidad 
se encuentran la pérdida del mecanismo de “freno ileal” y las sales biliares 
desconjugadas a nivel del colon. 
6.2 ALTERACIONES HIDROELECTROLÍTICAS 
Los cuadros de deshidratación y alteraciones electrolíticas, más habituales en los 
primeros momentos tras la resección, son más graves cuando se reseca el íleon y 
adicionalmente un segmento de colon. Las principales alteraciones desarrolladas son: 
• Deshidratación hiponatrémica: los pacientes con menos de 100 cm. de yeyuno 
residual tienen un alto riesgo de deshidratación hiponatrémica, pudiendo ocasionar la 
aparición de un shock hipovolémico en los casos más graves 64.  
• Hipopotasemia: esta alteración puede surgir en el periodo inicial, siendo poco 
frecuente en etapas posteriores excepto en casos de yeyuno remanente menor de 50 cm. 
52. En casos de hipopotasemia mantenida es preciso descartar déficit de magnesio o una 
deplección crónica de sodio con hiperaldosteronismo secundario.  
 6.3 DEFICIENCIAS NUTRICIONALES ESPECÍFICAS 
El segmento intestinal resecado condiciona la aparición de la clínica específica 
derivada de la malabsorción de micronutrientes, minerales y elementos traza. 
Micronutrientes 
 El déficit de vitaminas liposolubles (A,D,E,K) es frecuente en pacientes con SIC 
debido a la esteatorrea. Aunque existen pocos casos descritos, los enfermos con déficit 
de vitamina A pueden llegar a presentar hemeralopía y xeroftalmia, con progresión 
hacia una úlcera corneal con pérdida permanente de visión 134. Por otra parte, el déficit 
de vitamina D no tratado puede conducir a defectos de mineralización ósea como 
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osteomalacia y raquitismo en estos pacientes 63. Respecto al déficit de vitamina E, se 
describen cuadros de hemólisis y neuromiopatía degenerativa, con aparición de 
hiporreflexia, ataxia truncal, neuropatía periférica y oftalmoplejía 70, 135. Para determinar 
su concentración sérica es preciso calcular la ratio “Vitamina E sérica / Lípidos totales”, 
puesto que debido a que la concentración sérica de vitamina E refleja la concentración 
de lípidos, pueden aparecer niveles bajos en relación con la presencia de esteatorrea 136. 
Por último, el déficit de vitamina K conlleva riesgo de sangrado, equimosis y púrpura. 
Al contrario que el déficit de vitaminas liposolubles, la carencia de vitaminas 
hidrosolubles como la B1, B2, B6 y vitamina C es poco frecuente en pacientes con 
SIC52. Sin embargo, estos enfermos pueden presentar déficit de vitamina B12 y ácido 
fólico con aparición de anemia megaloblástica y alteraciones neurológicas. Existen 
casos aislados descritos de déficit de vitamina B1 con aparición de encefalopatía de 
Wernicke, beriberi, parestesias y alcalosis metabólica severa 86, 137. Por último, el déficit 
de biotina es raro, asociando cuadros de dermatitis, alopecia, letargia, hipotonía y 
acidosis láctica138.   
Minerales 
Alteraciones como la hipocalcemia e hipomagnesemia conllevan la aparición de 
tetania. Otra consecuencia del déficit de calcio es la hiperoxaliuria que favorece la 
nefrolitiasis de oxalato cálcico 72, 139. Su asociación con el déficit de fósforo determina 
la aparición de osteopenia, osteoporosis y raquitismo. Para su prevención es aconsejable 
analizar los niveles de calcio, fósforo y fosfatasa alcalina de forma periódica con 
realización de densitometrías óseas cada seis meses 10. 
Se puede desarrollar deficiencia de magnesio a pesar de concentraciones séricas 
normales de magnesio inicialmente, por lo que es adecuado medir las pérdidas de 
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magnesio en orina 140. Este déficit de magnesio puede aumentar el déficit de calcio por 
disminuir la secreción de hormona paratiroidea 51. 
El déficit de hierro es raro en ausencia de hemorragia si no existen duodenostomías. Al 
ser pacientes politransfundidos tienen ferritina alta, con un mal uso de sus depósitos. El 
déficit de fósforo no está descrito en pacientes con SIC 8. 
Metales traza 
Entre los elementos traza el déficit de zinc es el más frecuente por las pérdidas 
ocasionadas con la diarrea. Su disminución produce alteraciones en el crecimiento, 
disfunción de la inmunidad celular y retraso en la cicatrización de las heridas 141, 142. La 
diarrea también puede producir déficit de selenio con el desarrollo de cardiomiopatía, 
neuropatía periférica, debilidad muscular proximal y macrocitosis 143. 
La deficiencia de cromo es muy rara en pacientes con SIC debido al cromo que aportan 
las actuales soluciones de NP. Por el contrario, puede existir riesgo de nefrotoxicidad 
por exceso de cromo 144.  
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7. TRATAMIENTO DEL SIC 
El tratamiento de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto tiene como 
objetivos proporcionar un estado nutricional adecuado para mantener un crecimiento 
normal, evitar las alteraciones hidroelectrolíticas, y promover la adaptación del intestino 
residual lo suficiente para conseguir la independencia de la NP 1, 8. Se busca también la 
prevención y el tratamiento de las complicaciones que aparecen en la evolución de estos 
enfermos.  
Este proceso es enormemente complejo y en él cobra especial trascendencia la 
evolución en los primeros 4-12 meses por su implicación en la supervivencia posterior 
del paciente 77.  
Actualmente, el tratamiento del SIC se basa en tres pilares básicos: 
• Soporte nutricional: un alto porcentaje precisa de la administración de NP de forma 
prolongada, con introducción de forma progresiva de la nutrición enteral 10. 
• Programa de Rehabilitación Intestinal: se trata de un conjunto de medidas 
encaminadas a promover la adaptación del intestino residual consiguiendo la 
suspensión o reducción de las necesidades de NP. Consiste en una nutrición enteral 
individualizada, con administración de factores tróficos intestinales en algunos 
casos, tratamiento médico adecuado y técnicas quirúrgicas de reconstrucción 
autóloga 4, 145.  
• Trasplante intestinal: constituye la única opción terapeútica en un grupo de 
enfermos146. 
 7.1 UNIDADES DE REHABILITACIÓN INTESTINAL 
En los últimos años se ha evidenciado que los mejores resultados en el tratamiento 
del Fracaso Intestinal se consiguen gracias a la intervención de un equipo 
multidisciplinar especializado en esta patología. Este hecho ha originado la creación de 
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Unidades Médicas específicas, denominadas Unidades de Rehabilitación Intestinal 
(URI, en adelante) para el tratamiento de los pacientes con FI originado por el SIC u 
otras causas 6, 77, 147.  
Los primeros resultados constatan una mejor atención de los sujetos en situación de FI, 
con una reducción concomitante de los costes económicos derivados de su tratamiento. 
También se ha observado una disminución en la incidencia de complicaciones y 
mortalidad en los enfermos tratados, con mejoras sustanciales en su calidad de vida 1, 
146. La información aportada por las primeras URI creadas en Europa ocasionó un gran 
interés en EEUU por simular esta experiencia 148.  
Equipo de las URI 
Para el logro de los mejores resultados, las URI deben estar integradas por 
profesionales con experiencia en esta patología como gastroenterólogos y cirujanos 
infantiles, médicos intensivistas, radiólogos, nutricionistas, personal de enfermería 
especializado, farmaceúticos, psicólogos, psiquiatras y asistentes sociales (Tabla 6) 1, 6.  
Tabla 6. Equipo de las Unidades de Rehabilitación Intestinal (URI) 
UNIDADES DE REHABILITACIÓN INTESTINAL 
EQUIPO MÉDICO 
- Gastroenterólogos infantiles 
- Cirujanos especializados en la reconstrucción 
autóloga del intestino y distintas modalidades de TI 





- Enfermería especializada en ostomías y cuidados de 
heridas y fístulas 
- Enfermería especializada en soporte nutricional 
parenteral y enteral 
OTROS 
PROFESIONALES 
- Farmacéuticos especializados en terapias 
inmunosupresoras y fórmulas de NP 
- Psicólogos 
- Asistentes sociales 
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Funciones de las URI 
 La misión de estas unidades consiste en reducir o eliminar la necesidad de NP de los 
enfermos con Fracaso Intestinal, mediante la aplicación de un plan individualizado de 
medidas dietéticas, médicas o quirúrgicas, tratando simultáneamente de mejorar la 
calidad de vida y minimizar los costes del tratamiento y las complicaciones 6. Entre las 
principales funciones podemos destacar 60: 
• Valoración física: análisis del estado nutricional del enfermo mediante el estudio de 
los compartimentos corporales. 
• Valoración bioquímica: la evaluación seriada de las pérdidas hidroelectrolíticas, así 
como estudios dinámicos de cuantificación de las pérdidas fecales, pueden informar de 
la capacidad absortiva del intestino residual. La determinación de los niveles de 
citrulina también es de utilidad en esta valoración 16.  
• Estudios radiológicos seriados: la radiología permite el diagnóstico y tratamiento 
precoz de defectos de la mineralización ósea, mientras que la ecografía es de utilidad en 
el diagnóstico de complicaciones hepáticas 1. 
• Tratamiento nutricional: se deben desarrollar programas de NP domiciliaria así 
como un soporte enteral y/o vía oral individualizado con nutrientes específicos 
(glutamina, AGCC) y factores de crecimiento intestinal (GH y GLP-2) para mejorar la 
absorción intestinal 4, 145, 149. 
• Tratamiento quirúrgico: incluyendo técnicas de reconstrucción autóloga del 
intestino y las diferentes modalidades del trasplante intestinal. 
• Tratamiento farmacológico.  
• Tratamiento de las complicaciones del Fracaso Intestinal. 
• Educación del paciente y los cuidadores. 
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• Soporte psicosocial: es de suma importancia al tratarse de una enfermedad crónica y 
grave que obliga a hospitalizaciones prolongadas. 
Criterios de referencia a las URI 
La reciente creación de estas Unidades especializadas hace que aún no exista un 
consenso firme sobre los criterios de derivación de los pacientes pediátricos con FI a un 
Centro con experiencia en esta terapia. Sin embargo, el traslado del paciente en el 
momento adecuado es de suma importancia, pues maximiza sus posibilidades de 
rehabilitación y permite la realización de un trasplante intestinal, si lo precisa, en las 
mejores condiciones posibles 21.  
De forma genérica, se ha propuesto la derivación de pacientes a estas Unidades en las 
siguientes circunstancias 117, 150: 
• Enfermos adultos o pediátricos con resección yeyuno-ileal en los que es previsible 
la dependencia de la NP de forma indefinida. 
• Enfermos con sepsis derivada de catéter con infecciones metastásicas. 
• Colestasis intermitente asociada a sepsis o colestasis persistente en los primeros seis 
meses de vida sin tolerancia a la nutrición enteral. 
• Trastornos motores digestivos con deterioro progresivo. 
• Pacientes que no se adaptan adecuadamente y desarrollan trombopenia progresiva. 
A nivel nacional, el D. López-Santamaría propone los siguientes criterios de referencia 
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Tabla 7. Propuesta de criterios de referencia a las URI en España 151 
CRITERIOS DE REFERENCIA GENERALES 
 
- Enfermos en situación de FI con características de irreversibilidad 
- Pacientes que no logran iniciar la NP domiciliaria 
- Alteraciones persistentes de la función hepática 
- Dificultad en la viabilidad de accesos venosos (trombosis) 
CRITERIOS DE REFERENCIA EN LA INFANCIA 
 
RELATIVOS A LA ENFERMEDAD 
- Lesión arteria mesentérica superior secundaria a 
resecciones masivas y/o traumatismos 
- Aganglionismo subtotal 
- Trastornos congénitos del epitelio intestinal 
- Síndrome de Berdon  
- Trastornos de historia natural difícil de precisar 
y que comienzan a mostrar mala evolución 
 
CRITERIOS CLÍNICOS 
- Administración de NP de forma prolongada. Se 
propone contactar con la URI cuando un niño 
lleve más de 6 semanas en NP, (aunque no sea 
referido en ese momento) 
- Bilirrubina sérica mantenida > 3mg/dl 152 
- Un episodio de trombosis del sistema venoso 
profundo 
CRITERIOS DE REFERENCIA EN NIÑOS MAYORES 
 
RELATIVOS A LA ENFERMEDAD 
- Lesión arteria mesentérica superior secundaria a 
resecciones masivas y/o traumatismos 
- Pacientes con fístulas intestinales múltiples 
- Tumores desmoides 
- Casos de abdomen congelado 
- Trastornos de historia natural difícil de precisar 
y que comienzan a mostrar mala evolución 
 
CRITERIOS CLÍNICOS 
- Fracaso soporte nutricional (pérdida mantenida 
de peso, albúmina sérica inferior a 3 mg/dl) 
- Bilirrubina sérica >3mg/dl y/o signos de 
hipertensión portal 21  
- Dos episodios de trombosis del sistema venoso 
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7.2 SOPORTE NUTRICIONAL 
El soporte nutricional del paciente con Síndrome de Intestino Corto debe 
proporcionar macro y micronutrientes adecuados para prevenir la malnutrición 
energética y deficiencias específicas de nutrientes, así como fluidos y electrolitos que 
eviten episodios de deshidratación y alteraciones del equilibrio ácido-base 8.  
Como objetivos primordiales en el tratamiento de estos pacientes se incluyen conseguir 
un crecimiento adecuado y la supervivencia a largo plazo mediante nutrición parenteral 
y enteral. Se trata de un proceso progresivo que se inicia con la nutrición vía parenteral, 
añadiendo con posterioridad nutrición enteral en cantidades crecientes y suspendiendo 
finalmente la NP incluyendo ya una dieta oral 145. En estos periodos se debe prestar 
especial cuidado al mantenimiento de los accesos venosos, pues constituyen un 
elemento esencial para el tratamiento 77.  
 7.2.1 NUTRIENTES 
 7.2.1.1 MACRONUTRIENTES 
La mayor parte de los macronutrientes, comprendiendo lípidos, proteínas e hidratos 
de carbono, se absorben en el primer tercio del intestino delgado, continuando la 
absorción en tramos más distales si el colon está preservado 60. 
LIPIDOS 
 La alta densidad calórica de las grasas (9,0 Kcal/gramo) comparada con los hidratos 
de carbono (4,0 Kcal/gramo) hacen de los lípidos una importante fuente de energía 8. Se 
estima que una persona sana absorbe más del 98% de los lípidos que en un momento 
determinado se encuentran en la luz intestinal: la acción conjunta de las enzimas 
pancreáticas y de las sales biliares conduce a la formación de liposomas y/o micelas que 
son aborbidas por los enterocitos.  
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Tras la resección intestinal, aunque se afecte globalmente la absorción de todos los 
nutrientes, la absorción de lípidos es la más perjudicada debido a la confluencia de 
diversos factores como la pérdida de superficie absortiva, la alteración de la circulación 
enterohepática, la disminución de la cantidad de ácidos biliares y la insuficiencia 
pancreática relativa. La malabsorción de lípidos ocasiona de forma casi constante la 
aparición de esteatorrea en el paciente con SIC 3. 
 En el tratamiento del SIC inicialmente se recomendaba una dieta baja en grasas al 
pricipio de la terapia, puesto que se observó que los ácidos grasos de cadena larga 
malabsorbidos aumentaban la secreción de agua en el colon. Sin embargo, posteriores 
estudios en ratas han demostrado que la exposición a una dieta rica en grasas aumenta la 
capacidad de absorción del intestino remanente y favorece la adaptación 79. La 
publicación de estudios con resultados discordantes hace que actualmente unos autores 
recomienden la restricción de grasas en pacientes con colon preservado, mientras que 
otros, bajo el auspicio de la Asociación Americana de Gastroenterología, aconsejan no 
restringir los lípidos hasta obtener resultados más concluyentes 2, 86. 
Triglicéridos  
 Los Triglicéridos de Cadena Media (MCT) constituyen un suplemento nutricional 
energético muy útil por sus propiedades ideales de permeabilidad y difusibilidad, ya que 
son absorbidos por la mucosa intestinal, incluso en ausencia de ácidos biliares y lipasa 
pancreática 10. Otra característica de estos lípidos es que son segregados por el 
enterocito hacia el torrente circulatorio directamente (sistema porta), no requiriendo ser 
incorporados a lipoproteínas para su secreción.  
No obstante, aunque el aporte lipídico con MCT tenga una mejor absorción, la 
administración conjunta de Triglicéridos de Cadena Larga (LCT) es beneficiosa por su 
mayor efecto trófico sobre la Adaptación Intestinal, ya que estimula la producción de 
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hormonas gastrointestinales 8. Además, los LCT, con menor osmolaridad, aportan más 
calorías (9 Kcal/gramo) que los MCT (8,3 Kcal/gramo) y son una fuente importante de 
ácidos grasos esenciales como el ácido linoleico y el araquidónico, precursor, éste 
último, de prostaglandina E2 que favorece la Adaptación Intestinal 153. 
Las soluciones de lípidos usadas habitualmente como Intralipid® o Clinoleic®, que 
contienen LCT, tienen como desventaja producir un aumento de la cifra de bilirrubina 
directa (al desplazarla de su unión con la albúmina) y favorecer la aparición de 
hipertrigliceridemia por el fosfolípido que se usa de surfactante. En este sentido, otras 
emulsiones utilizadas, como el Lipofundin MCT/LCT®, con mezcla de ambos 
triglicéridos, constituyen una fuente de energía idónea, especialmente en estados de 
deficiencia de sales biliares y/o lipasa pancreática 10. Actualmente se recomienda una 
concentración de las soluciones lipídicas al 20% por producir un menor aumento de los 
niveles de lípidos en plasma y tener una relación triglicéridos/fosfolípidos más 
adecuada154. 
Ácidos grasos 
La velocidad de absorción de los ácidos grasos depende de la longitud de su cadena 
y de su grado de saturación. Así, los ácidos grasos insaturados son absorbidos más 
eficazmente que los saturados y los ácidos grasos de cadena corta mejor absorbidos que 
los de cadena larga. 
El uso de dietas enriquecidas con AGCC (acetato, propionato y butirato) se basa en que 
son absorbidos rápidamente por la mucosa intestinal, poseen un alto contenido calórico, 
estimulan la absorción colónica de agua y sodio y son tróficos para la mucosa intestinal. 
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PROTEÍNAS 
Las proteínas de la dieta son digeridas en primer lugar por las proteasas gástricas, 
pancreáticas e intestinales y después absorbidas como tripéptidos y dipéptidos. La 
absorción de este macronutriente es la que menos se ve afectada en los pacientes 
sometidos a un resección intestinal 86. 
 No existe conformidad sobre la conveniencia de recomendar la administración de 
proteínas intactas, hidrolizados de proteínas o aminoácidos libres. Inicialmente se 
intuyó que las proteínas predigeridas, por su menor tamaño, serían mejor absorbidas 
aportando mayores beneficios, pero los estudios realizados al respecto han demostrado 
que las dietas oligo-monoméricas presentan similar eficacia que las dietas poliméricas 
en estos enfermos 10, 156, 157. Este hecho se ha atribuido a que la absorción de las 
proteínas no se ve afectada significativamente por la disminución de la superficie de 
absorción.  
Actualmente no se recomienda el empleo rutinario de dietas elementales o hidrolizadas 
en los pacientes con SIC, excepto en el primer año de vida, en el estas fórmulas son 
beneficiosas para disminuir el riesgo de alergia a las proteínas de leche de vaca 76, 145, 
158. Como se refiere más adelante no existe suficiente evidencia para la suplementación 
en esta patología con el aminoácido glutamina e incluso la administración de arginina, 
aunque potencia la actividad inmune, parece ser perjudicial sobre el proceso de 
Adaptación Intestinal 79, 159. 
HIDRATOS DE CARBONO 
La digestión de los hidratos de carbono, iniciada por las amilasas, finaliza en la 
superficie mucosa de los enterocitos. Todos los monosacáridos formados penetran en la 
célula intestinal por un mecanismo de transporte activo gracias a los transportadores de 
membrana, excepto en el caso de la fructosa que lo hace mediante difusión facilitada. 
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Los pacientes con SIC y colon intacto anastomosado se benefician de dietas enterales 
ricas en hidratos de carbono complejos 73. Los hidratos de carbono no absorbibles, como 
la fibra soluble (avena, psyllium) y el almidón, pasan sin digerir al colon, donde las 
bacterias los fermentan convirtiéndolos en hidrógeno, metano y AGCC, principal 
nutriente para los colonocitos 160. Esto reduce la pérdida de energía fecal hasta en 310-
740 Kcal/día si reciben una dieta con un 60% de hidratos de carbono, debido a que el 
colon intacto puede absorber entre 500 y 1.000 Kcal/día a partir de la fibra de la dieta. 
Por el contrario, si el colon está resecado, el aporte de hidratos de carbono debe ser bajo 
ya que por su efecto osmótico pueden favorecer la diarrea 73. 
Con relación a la lactosa, ésta suele ser bien tolerada en pacientes con SIC excepto 
en resecciones amplias de yeyuno. La mayor concentración de disacaridasas se localiza 
en el yeyuno proximal, por lo que si este segmento está preservado, no es necesaria la 
dieta sin lactosa que además tiene la desventaja de tratarse generalmente de dietas bajas 
en calcio 161. La cantidad de lactosa contenida en un vaso de leche (9-12 gramos) es 
generalmente bien tolerada, incluso en pacientes con yeyunostomía 162. 
7.2.1.2 MICRONUTRIENTES 
Los pacientes con Síndrome de Intestino Corto requieren una monitorización 
periódica de los niveles de micronutrientes, sobre todo cuando no reciben soporte 
nutricional vía parenteral, para detectar déficits específicos que deben ser 
suplementados (Tabla 8) 86. 
Vitaminas liposolubles 
Como se ha referido, el déficit de vitaminas liposolubles (A,D,E,K) es frecuente en 
enfermos con SIC debido a la malabsorción de los lípidos con aparición de 
esteatorrea163. El tratamiento con colestiramina puede aumentar el déficit de estas 
vitaminas por su efecto quelante de las sales biliares, ya que al producir insuficiencia de 
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ácidos biliares exacerba  la esteatorrea 67, 164. El suplemento vitamínico se realiza en 
forma de preparaciones líquidas, incluso a veces vía  parenteral, por el déficit de 
absorción de comprimidos.  
• Vitamina A: ante niveles disminuidos se debe iniciar el tratamiento con 10.000-
50.000 UI/día vía oral o parenteral 8. Debe usarse con precaución en pacientes con 
disfunción hepática ya que puede resultar hepatotóxica. 
• Vitamina D: la falta de exposición a la luz solar aumenta las necesidades de 
vitamina D en estos pacientes respecto a las cantidades diarias recomendadas. Se trata 
con preparaciones orales de colecalciferol o vitamina D3 (1.200-5.000 UI/día) ó 1,25 
dihidroxivitamina D3 (0,05-0,2 µg/kg/día) 70. 
• Vitamina E: su déficit precisa de la administración de tocoferol vía oral (50-200 
mg/día) o vía parenteral (100 mg., 1-2 veces al mes). 
• Vitamina K: se observa déficit de vitamina K en pacientes sin colon residual o tras 
la administración de antibióticos de amplio espectro. Su tratamiento se realiza con 
aportes de 10 mg. semanales vía subcutánea o intramuscular 56, 86. 
 Vitaminas hidrosolubles 
Los enfermos con SIC no suelen precisar tratamiento con vitaminas hidrosolubles a 
excepción de la vitamina B12. En el caso de resecciones superiores a 60-100 cm. de 
íleon terminal es necesario un suplemento de vitamina B12 en dosis de 100-300 µg. al 
mes vía subcutánea o intramuscular 2, 71. El déficit de acido fólico en resecciones de 
yeyuno proximal se trata con aportes de 1 mg. al día 165. 
Ante la sospecha clínica de un déficit de vitamina B1 se debe iniciar el tratamiento 
empírico con 100 mg. al día de tiamina vía parenteral 137. En casos de déficit de biotina 
se suplementará con 0,3 a 1 mg. diario 138. 
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Minerales 
En pacientes con SIC que no reciben NP se recomienda dar suplementos de calcio 
oral  (800-1.200 mg/día) para compensar la absorción de calcio disminuida y prevenir la 
nefrocalcinosis por su unión al oxalato 72.  
Los suplementos de sales de magnesio presentan la desventaja del efecto catártico que 
produce su administración vía oral 86. Se ha propuesto la administración de 
heptogluconato de magnesio (solución 30 mmol/L/día) por su mejor tolerabilidad, 
pudiendo añadirse sulfato de magnesio vía parenteral (12 mmol/L, 1-3 veces por 
semana) si se precisa mayor aporte 166. 
Elementos traza 
Ante la sospecha clínica de déficit de zinc se debe administrar de forma empírica 
sulfato de zinc vía oral (220-440 mg/día) o suplementos de zinc en la NP 141. En casos 
de déficit de selenio se suplementa vía oral (60-100 µg/día) o parenteral 143. 
Los pacientes con SIC no requieren de forma rutinaria aportes de hierro o cromo 144. Si 
es necesario el aporte de hierro se realizará preferiblemente vía intramuscular, aunque 
en pacientes con catéter venoso central puede administrarse vía intravenosa en perfusión 
lenta y diluida, existiendo el riesgo de reacción anafiláctica potencialmente grave. 
Tabla 8. Dosis de micronutrientes requeridas en pacientes con SIC 86 
MICRONUTRIENTE DOSIS VÍA 
Vitamina A 10.000-50.000 UI/día Oral 
Vitamina D Colecalciferol  1.200-5.000 UI/día Oral 
Vitamina E Tocoferol 50-200 mg/día Oral 
Vitamina K 10 mg /semana Sc, im,iv 
Vitamina C 200-500 mg/día Oral 
Vitamina B12 100-300 μg/mes Sc o im 
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MICRONUTRIENTE DOSIS VÍA 
Calcio 800-1.200 mg/día Oral 
Gluconato de Mg 54 mg Mg elemental 3-4 dosis / día Oral 
Sulfato de Mg 290 mg Mg elemental  1-3 dosis / sem Im o iv 
Zinc 220-440 mg/día Oral 
Selenio 60-100 μg/día Oral o iv 
 
7.2.2 NUTRICIÓN PARENTERAL 
La Nutrición Parenteral constituye la primera línea del tratamiento del paciente con 
Síndrome de Intestino Corto. El exitoso desarrollo en las últimas décadas de nuevas 
fórmulas ha conseguido disminuir la morbi-mortalidad de esta patología, origen de un 
número creciente de pacientes con NP prolongada. La vía ideal de infusión de la NP es 
el catéter de una luz en la vena cava superior o inferior, intentando minimizar el riesgo 
de trombosis e infecciones 167. 
Deben evaluarse con gran cuidado las necesidades calóricas del paciente desde el inicio 
de la NP Total (NPT, en adelante). De forma general, en adultos se propocionan entre 
25 y 35 Kcal/kg/día, con aportes mayores en niños acordes a su edad 52, 86.  Existe 
controversia sobre si el aporte calórico se debe calcular en base al peso actual del 
enfermo o sobre la estimación de su peso ideal 168. 
El contenido de la fórmula de NTP debe incluir 169: 
• Lípidos: deben suponer un 20-30% del aporte calórico total, aunque esta cantidad 
puede aumentarse en pacientes con intolerancia a la glucosa. Los aportes máximos 
diarios recomendados en NP son 3-4 g/kg/día en lactantes y 2-3 g/kg/día en niños. 
Inicialmente se ciclaban por separado los lípidos y el resto de nutrientes en secuencia 
3:1, pero en la actualidad se administran a la vez en las llamadas mezclas ternarias, 
disminuyendo la manipulación y por lo tanto el riesgo de infección.  
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Se deben monitorizar los niveles séricos de triglicéridos manteniendo valores óptimos 
inferiores a 250 mg/dl en lactantes y 400 mg/dl en niños mayores 11, 86. 
• Aminoácidos: los aportes recomendados son entre el 12 y el 16% del valor calórico 
total, con cifras variables acordes a su edad (niños menores de dos años 2,5 g/kg/día; 
niños desde 2 años hasta la adolescencia 1,5-2,0 g/kg/día; adolescentes 1,0-1,5 
g/kg/día)8.  
• Hidratos de carbono: los aportes de este macronutriente deben constituir el 50-60% 
del aporte calórico, evitando la administración excesiva de calorías en forma de hidratos 
de carbono por su relación con la aparición de disfunción hepática. Ésta se desarrolla 
cuando los hidratos de carbono rebasan su capacidad de oxidación en el hígado (5-7 
mg/Kg/min), convirtiéndose en lípidos que quedan depositados en éste 11, 170. La glucosa 
debe controlarse al inicio de forma diaria, manteniendo valores inferiores a 160 mg/dl y 
evitando la aparición de hiperglucemia. 
 El volumen de la NPT debe compensar las pérdidas de fluidos y electrolitos 
aportando en la fórmula las vitaminas, minerales y oligoelementos necesarios para 
mantener niveles séricos normales de estas sustancias. De forma estándar la solución de 
NP proporciona al inicio las siguientes cantidades de electrolitos: sodio 2-4 mEq/kg/día, 
potasio 1-3 mEq/kg/día, cloro 2-4 mEq/kg/día, calcio 10-25 mg/kg/día, fósforo 10-30 
mg/kg/día, magnesio 3-6 mg/kg/día y zinc 70-100 µmol/día. En función de las pérdidas 
registradas suele ser necesario aumentar los aportes basales de potasio y zinc 169. Los 
requerimientos de agua se calculan en función de la edad y peso, aplicando la fórmula 
de Holliday-Segar 171 para las necesidades basales y añadiendo las pérdidas producidas. 
De forma aproximada en niños de 1 a 2 años se administran 80-120 ml/kg/día; de 3 a 5 
años, 80-100 ml/kg/día; de 6 a 12 años, 60-80 ml/kg/día y de 13 a 18 años, 50-70 
ml/kg/día 11. 
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 Complicaciones de la NP 
La necesidad de mantener una NP prolongada se asocia a una morbilidad 
significativa, provocando la aparición de colestasis hepática, sepsis por catéter, 
trombosis venosa, alteraciones metabólicas y enfermedad ósea 63, 172, 154. En pacientes 
con NPT sin alimentación concomitante por vía enteral se observa disminución del 
apetito con hipoplasia de la mucosa intestinal 173. 
Recientemente se ha acuñado el término “Fallo de la NPT” para describir la situación de 
aparición de complicaciones asociadas a la NPT con riesgo vital, englobando el 
desarrollo de fibrosis hepática irreversible o cirrosis, la pérdida de accesos venosos 
profundos por trombosis, septicemias severas recurrentes o fungemias que provocan 
ingresos en Unidades de Cuidados Intensivos. La importancia de esta definición es que 
ha sido adoptada por MEDICARE (Programa nacional de Seguro Médico de EEUU) 
como indicación para la realización de un trasplante intestinal 174. 
Nutrición Parenteral Domiciliaria 
En los últimos años, la introducción de la NP domiciliaria como alternativa a la 
hospitalización prolongada, ha permitido mejorar la calidad de vida de estos pacientes, 
disminuyendo las infecciones nosocomiales y complicaciones del catéter 81, 92. La NPD 
puede iniciarse cuando se estabilizan las necesidades de fluidos y electrolitos. En estos 
enfermos es necesario obtener un acceso venoso de larga duración mediante un catéter 
tunelizado (Hickman, Broviac o Groshong) 86. Para disminuir la aparición de 
complicaciones, se necesita de la supervisión por un equipo médico adecuado y la 
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7.2.3 NUTRICIÓN ENTERAL 
En la edad pediátrica, la elección de la dieta se realiza en función de la edad y las 
características del intestino remanente. El tratamiento inicial consiste en administrar la 
nutrición enteral de forma continua. La cantidad administrada debe ajustarse a la 
tolerancia del paciente en función del desarrollo de síntomas, pérdidas fecales, niveles 
de micronutrientes, peso y estado de hidratación 53.  
La experiencia clínica ha confirmado el importante papel de la dieta en el pronóstico de 
los enfermos con SIC sugiriendo que la optimización de la dieta puede mejorar la 
absorción intestinal y reducir las necesidades de NP 175. 
Existe controversia sobre el tipo de dieta ideal en estos pacientes. La evidencia 
actual se basa en el análisis retrospectivo de enfermos con SIC, sin que se hayan 
realizado hasta la fecha ensayos clínicos randomizados al respecto 10. De forma genérica 
se aconseja propocionar dietas ricas en lípidos, con monitorización de sus niveles 
séricos, y bajas en hidratos de carbono simples. No obstante, la proporción de 
macronutrientes aportados va a resultar determinada por la preservación o no del colon 
(Tabla 9) 145. 
Pacientes con SIC y colon preservado 
 En pacientes con una resección intestinal de unos 60-100 cm. y colon preservado, se 
ha estimado que la reabsorción de energía es de un 70%. La absorción de los diferentes 
componentes de la dieta varía, mientras que el 60-70% de las proteínas se absorben, en 
el caso de los lípidos e hidratos de carbono la absorción disminuye al 50% 65. 
No existe acuerdo sobre la proporción óptima de grasas e hidratos de carbono. Algunos 
autores proponen una restricción de grasas al 20-25% de las calorías totales para evitar 
el efecto irritante de los AGCC sobre el colonocito, con aumento la diarrea 176.  
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Nordgaard y cols. señalan que una dieta rica en hidratos de carbono reduce las pérdidas 
fecales con aumento de la absorción de energía comparada con una dieta rica en 
grasas73. Sin embargo, recientemente la Asociación Americana de Gastroenterología 
aconseja no restringir los lípidos para mejorar la palatabilidad de la dieta y aumentar el 
aporte calórico, pues  no se ha comprobado fehacientemente que las dietas ricas en 
grasa aumenten el peso de las heces. Se recomienda el aporte de lípidos con una mezcla 
de MCT/LCT para incrementar los aportes calóricos y evitar el déficit de ácidos grasos 
esenciales 52. Se propone que a un paciente con SIC que recibe un aporte de 2.500 
Kcal/día, se le pueden aportar entre 360-720 Kcal/día (40-80gr) de lípidos en forma de 
MCT en vez de los aportes clásicos exclusivos con LCT 8.  
Este grupo de pacientes se beneficia de dietas ricas en hidratos de carbono 
complejos (hasta un 60% de calorías totales) como fuente adicional de energía tras su 
transformación en AGCC 2, 177. Deben evitarse los hidratos de carbono simples que 
favorecen la diarrea osmótica. La adición de fibra soluble es beneficiosa, además de por 
generar AGCC, por retrasar el vaciamiento gástrico 73. Se aconseja seguir una dieta baja 
en oxalatos y evitar el exceso de fibra insoluble que incrementa el volumen fecal con 
aumento de la excreción de nitrógeno, grasas, calcio, zinc y hierro 86, 139, 175.  
 Pacientes con SIC y colon resecado 
 En estos pacientes no se realiza restricción de lípidos, recomendando un aporte de 
hasta el 30% de la ingesta. Los suplementos con MCT no han demostrado aumentar la 
absorción energética por lo que suelen prescribirse fórmulas con LCT 177, 178. Estos 
pacientes no precisan restringir los alimentos ricos en oxalato, pero sí la cantidad de 
fibra ingerida. Algunos autores sugieren evitar un aporte excesivo de hidratos de 
carbono tras observar en algunos casos aumento de la diarrea con aportes altos de 
hidratos de carbono 73. 
 64
Antecedentes y estado actual del SIC 
Tabla 9. Recomendaciones dietéticas en el SIC 86  
 COLON PRESENTE COLON RESECADO 
LÍPIDOS 
MCT/LCT 
20-25% de la ingesta 
LCT 
25-30% de la ingesta 
PROTEÍNAS 
Proteína intacta ± fórmula peptídica 
15-20% de la ingesta 
1,0-1,5 gr/Kg /día 
HIDRATOS DE 
CARBONO 
HC tipo complejo 
60% de la ingesta 
30-35 Kcal/kg/día 
Variable 




Evitar fibra insoluble 
Mínima fibra 
OXALATOS Bajos Indiferente 
 
Cronología de la Nutrición Enteral 
La composición de la Nutrición Enteral en el paciente con SIC varía según la edad 
del niño conforme a la siguiente pauta: 
• Lactantes menores de 6 meses: en los casos que sea posible debe alimentarse con 
leche materna, beneficiosa por el aporte de prostaglandinas y factores de crecimiento. Si 
esta opción no es posible, se administran fórmulas hidrolizadas, o en su defecto una 
fórmula elemental con aporte de MCT 10. 
• Niños entre 6 meses y 2 años: se aconseja el inicio de la NE con fórmulas 
hidrolizadas o elementales, según tolerancia, por presentar éstas menor antigenicidad 60. 
Pueden añadirse purés e introducir alimentos sólidos en el momento madurativo 
adecuado. 
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•  Niños mayores de 2 años: la NE se realiza con fórmulas poliméricas ricas en 
lípidos y bajas en hidratos de carbono, con baja carga osmótica, y beneficiosas por 
evitar el sobrecrecimiento bacteriano 145. 
A cualquier edad los lípidos se suelen añadir como una emulsión de lípidos 
(Microlipid®, aceite de cártamo), aunque algunos autores administran un bolo oral (5 
ml.) de aceite rico en grasas no saturadas dos veces al día 81. 
Complicaciones de la Nutrición Enteral  
 La Nutrición Enteral es un método de alimentación generalmente bien tolerado pero 
que en ocasiones puede presentar complicaciones de diferente etiología 179. A nivel 
digestivo, la aparición de diarrea de origen multifactorial y regurgitaciones son las más 
frecuentes 180. Pueden desarrollarse alteraciones hidroelectrolíticas o complicaciones 
mecánicas consistentes en la obstrucción y malposición de las sondas. Los procesos 
infecciosos asociados son poco frecuentes, apareciendo neumonías por aspiración por la 
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 7.2.4 ESTADIOS NUTRICIONALES 
El tratamiento nutricional del paciente con Síndrome de Intestino Corto incluye 
diferentes estadios evolutivos cuya duración será muy variable, entre meses y años, 
dependiendo de las características individuales de cada enfermo (Figura 3) 53. 
Figura 3. Estadios nutricionales en el SIC 
 
NEDC precoz NP Total 
ESTABILIZACIÓN 
HEMODINAMICA 
   










 Valorar TI 
 
  
Suspender NP  Suspender NEDC 
 
 ESTADIO 1: Nutrición Parenteral Total (semanas) 
 Tras la resección quirúrgica el objetivo inmediato es mantener la estabilidad 
hemodinámica y conseguir la supervivencia del paciente. El tratamiento se inicia con la 
reposición de las pérdidas de líquidos y electrolitos con fluidoterapia intravenosa (Tabla 
10). Cuando el enfermo se encuentra estable, normalmente en torno al 2º ó 3er día del 
postoperatorio, el aporte de los requerimientos calóricos y de fluidos se administra 
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mediante NP Total 8. Además de la fórmula de NP base o estándar suele ser necesaria 
una infusión separada que permita reponer las pérdidas producidas. 
 ESTADIO 2: Combinación de Nutrición Parenteral y Nutrición Enteral (6 
meses) 
 Existen evidencias firmes de los beneficios que aporta la reanudación precoz de la 
alimentación enteral. Además de mantener la función de la mucosa intestinal, facilita la 
Adaptación Intestinal y previene las complicaciones relacionadas con la NPT  12, 27,  60. 
La alimentación enteral suele iniciarse sobre el 4º ó 5º día del postoperatorio, en forma 
de NE a Débito Continuo (NEDC). La NEDC consigue aumentar la absorción por 
saturación continua de los trasportadores intestinales durante las 24 horas del día y por 
incremento del tiempo de contacto en pacientes con tránsito acelerado 157, 168. La vía de 
elección es la nasogástrica, reservando la indicación de gastrostomía a casos concretos 
por el mayor riesgo de complicaciones asociadas.  
 Durante la fase precoz secretora se administra una nutrición enteral trófica mínima 
con fórmula hidrolizada o elemental diluida, o con leche materna en casos de SIC 
neonatal 12, 145. A medida que se produce la adaptación y disminuyen las pérdidas 
fecales, se aumentan los aportes y concentración de la fórmula hasta unos aportes 
idóneos de 30 a 40 Kcal/kg de peso ideal/día. La cantidad administrada debe 
incrementarse de forma progresiva ya que si el volumen o la osmolaridad exceden la 
capacidad absortiva aparecerá diarrea y alteraciones hidroelectrolíticas 180.   
De forma paralela al incremento de la NE, se disminuyen los aportes vía parenteral para 
reducir el riesgo de disfunción hepática 52. Se aconseja iniciar la NP cíclica o 
intermitente cuando sea posible, ajustándola a los requerimientos nutricionales de cada 
enfermo. En la edad pediátrica el ciclado de la NP se tiende a hacer de forma lenta, con 
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una suspensión inicial de 4 a 6 horas al día, realizando la retirada y reinicio de la NP en 
una hora para evitar fluctuaciones de los niveles de glucosa.  
En los pacientes que lo toleren la NP se relega de forma progresiva a la noche (periodo 
de 10-12 horas) 8. Esta pauta puede ser realizada en el domicilio bajo el control de un 
programa de NP domiciliaria e ir eliminando paulatinamente la administración de NP de 
una o más noches por semana hasta su supresión completa, a lo largo de los meses o 
años.  
Como se ha comprobado, un grupo de pacientes con SIC no tolerararán la suspensión de 
la NP desarrollando una situación de Fracaso Intestinal permanente 81.  
 ESTADIO 3: Nutrición Enteral exclusiva (6 meses a 2 años) 
 A medida que avanza la adaptación del intestino remanente, la diarrea suele 
estabilizarse de forma que el paciente logra, mediante la ingesta, mantener un estado 
nutricional correcto con un balance positivo de líquidos y electrolitos. Cuando se 
suspende la NP, es aceptable una pérdida de peso del 10% en los primeros meses, 
siempre que se vea seguida de una recuperación adecuada del peso y del crecimiento en 
poco tiempo 12, 181. 
Si la evolución es buena, la NE también se administrará de forma intermitente con bolos 
de día y ciclos de NEDC en el periodo nocturno 81. Cuando sea preciso mantener la NE 
de forma prolongada se colocará un acceso permamente al tubo digestivo, normalmente 
una gastrostomía.  
La mayor parte de los pacientes con SIC se adaptan a vivir con una tasa de 
hipoabsorción del 30%, por lo que si el objetivo es la absorción de entre 30 y 40 
Kcal/kg de peso ideal/día, tendrán que consumir aproximadamente 45-60 Kcal/kg/día. 
En esta fase suelen precisar suplementos de vitaminas, minerales y elementos traza 52, 53. 
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 ESTADIO 4: Alimentación Oral 
 En pacientes con SIC neonatal es preciso iniciar la alimentación oral diurna para el 
desarrollo de la fase cefálica y oral de la alimentación. Junto con los aportes orales 
durante el día, en los pacientes que lo requieran se puede administrar NE cíclica 
nocturna aportando un suplemento de unas 1.000 Kcal/día 145. 
La alimentación oral se inicia con 5 ó 10 ml de fórmula, 2 ó 3 veces al día, con 
incrementos progresivos e introduciendo la carne en la dieta a los seis meses de vida. 
Este alimento permite aportar un alto contenido en proteínas y grasas con poca carga 
osmótica60. La introducción de pequeñas fracciones de alimento por vía oral tres o 
cuatro veces al día ayuda a evitar futuras aversiones alimentarias. La separación de 
alimentos sólidos y líquidos no tiene efecto en la absorción  de macronutrientes, 
electrolitos o minerales, ni en el volumen o peso fecal 65, 182. A los pacientes de mayor 
edad se les debe estimular la hiperfagia adaptativa ofreciéndoles más cantidad de la que 
comían antes de la resección 183, sin restricciones de comida si son bien toleradas 168. 
Tabla  10. Tratamiento dietético en el SIC 53 
CRONOLOGÍA SOPORTE NUTRICIONAL 
   Fase aguda: 
- 1º-2º día postoperatorio 
- 2º-3º día postoperatorio 
 
- Fluidoterapia intravenosa 
- Inicio NPT 
   Fase de adaptación: 
- 4º-5º día postoperatorio 
 
- Semanas-meses después 
 
- Inicio NEDC y/o alimentación oral: incremento 
progresivo de la cantidad de nutrientes 
- Disminución aportes NP: inicio programa NPD 
Fase de mantenimiento 
- Suspensión NP si es posible 
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7.3 FACTORES FAVORECEDORES DE LA ADAPTACIÓN INTESTINAL 
 En los últimos años se han realizado numerosos estudios experimentales y clínicos 
con el objetivo de identificar factores que promuevan la regeneración del epitelio 
intestinal y aumenten la absorción 184. Actualmente se conoce la intervención de 
diferentes estímulos en el proceso de Adaptación Intestinal, entre ellos, la presencia de 
nutrientes en la luz intestinal, hormonas gastrointestinales, secreciones biliopancreáticas 
y factores de crecimiento. Debido a que la mayoría de los trabajos han sido realizados 
en animales y son pocos los ensayos en humanos, por el momento está en estudio su 
aplicación como nuevas estrategias terapeúticas en el Síndrome de Intestino Corto 3. 
7.3.1 ADAPTACIÓN Y NUTRIENTES INTRALUMINALES 
Desde hace tiempo se conoce que la nutrición intraluminal es esencial en el proceso 
de Adaptación Intestinal 2, 81, 157. La acentuada hipoplasia de la mucosa observada en 
animales tras el ayuno, también aparece, aunque menos marcada, en humanos. En 
adultos sanos que reciben NPT durante tres semanas hay evidencias de la aparición de 
atrofia vellositaria con un adelgazamiento del 20% de la mucosa intestinal 173. También 
Rossi y cols. destacan la presencia de atrofia de las vellosidades intestinales tras la 
administración de NPT durante nueve meses en niños 185. Otras consecuencias 
observadas asociadas a la NP exclusiva son la disminución de la actividad de las 
hidrolasas y de los trasportadores de nutrientes del borde en cepillo del enterocito 186, 
187. 
Todos los estudios concluyen que la nutrición enteral debe ser lo más precoz posible, 
preferiblemente administrada de forma continua 188. Esta técnica favorece la adaptación 
al proporcionar un estímulo constante de la mucosa por aumento de la secreción de 
hormonas tróficas gastrointestinales. Andorsky y cols. señalan que cuanto mayor es el 
porcentaje de calorías vía enteral durante las primeras seis semanas tras la resección 
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intestinal, la duración de la NP va a ser menor; los autores concluyen de esta evolución 
que la NE favorece la AI más precoz en pacientes con SIC neonatal 76.  
7.3.1.1 MECANISMO DE ACCIÓN 
Aunque el papel trófico de los alimentos está contrastado, su mecanismo de acción 
no es bien conocido. Hay evidencias de que la actividad de la mayoría de los 
trasportadores de péptidos, aminoácidos y monosacáridos, está regulada por los niveles 
en la dieta de sus sustratos 189. Los mecanismos propuestos a través de los cuales los 
nutrientes estimulan el proceso de Adaptación Intestinal son: 
1. Estimulación directa de la hiperplasia epitelial a través del contacto de las células 
epiteliales con los nutrientes intraluminales 4. Se cree que factores tróficos secretados de 
forma local pueden actuar por un mecanismo paracrino en el aumento de la producción 
de células epiteliales.  
2. Estimulación de la secreción de hormonas gastrointestinales tróficas (gastrina, 
colecistoquinina, neurotensina). Estudios experimentales han demostrado que estas 
hormonas pueden estimular la adaptación en un segmento de intestino 
desfuncionalizado (Fístula Thirty-Vella) en ausencia de contacto directo con nutrientes 
intraluminales 190-192.  
3. Estimulación de la producción de secreciones biliopancreáticas 4. El efecto trófico 
que se atribuyó a estas secreciones inicialmente 193, ha sido puesto en duda por los 
resultados experimentales obtenidos con posterioridad. Ensayos realizados en serpiente 
pitón han puesto de manifiesto que tras la administración de comida mixta, la longitud 
de las microvellosidades se alarga hasta cuatro veces, hecho que no se produce tras la 
infusión intraluminal de bilis 80. La ausencia de evidencia sobre el potencial beneficio 
de suplementos con enzimas pancreáticas en pacientes con SIC desaconseja su 
administración por el momento 194.  
 72
Antecedentes y estado actual del SIC 
4. Hiperemia asociada con la ingesta. La presencia de nutrientes intraluminales 
aumenta la digestión, absorción y actividad motora en el intestino. Esta “sobrecarga 
funcional” resulta en una reducción del oxígeno en los tejidos con un aumento de la 
concentración de tirosina que produce vasodilatación de los tejidos 195: este aumento del 
flujo sanguíneo parece impedir la atrofia de la mucosa 196. 
7.3.1.2 NUTRIENTES ESPECÍFICOS  
La infusión de diferentes nutrientes en el tracto digestivo de modelos animales con 
SIC, ha permitido conocer el desigual efecto trófico de los componentes de la dieta 80.  
Experimentos en ratas han demostrado que los lípidos tienen mayor efecto trófico en el 
proceso de la Adaptación Intestinal que las proteínas o hidratos de carbono 197-199 
(Figura 4). 




   
 
DISACÁRIDOS 





- trófico                  +  tróficoMONOSACÁRIDO
MCT 
Lípidos 
Sukhonnit y cols. 79  han comprobado que la administración precoz de una dieta rica 
en grasas a una rata con SIC aumenta la absorción del intestino remanente, mientras que 
una dieta baja en grasas inhibe mecanismos celulares y moleculares del proceso de 
Adaptación Intestinal 3.  
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Diversos estudios experimentales e in vitro han determinado que entre los lípidos, los 
AGCC suponen el estímulo más potente en el proceso de adaptación, seguidos de los 
LCT y por último los MCT 200, 201.  
Los AGCC suponen un factor trófico importante a nivel del colon favoreciendo el 
metabolismo y la regeneración celular. Su administración en ratas con intestino residual 
y alimentadas con NP exclusiva, ha demostrado prevenir o reducir la atrofia de la 
mucosa intestinal, incluso administrados vía parenteral 202. Dentro de los AGCC, el 
butirato es el más trófico, pero se desconoce si su actuación es por un mecanismo 
directo o por inducir la expresión de Glucagon-like peptide 2 (GLP-2) 78. 
El mecanismo por el que los Triglicéridos de cadena carga (LCT) son más tróficos que 
los de cadena media (MCT) no es bien conocido, si bien parece estar implicada la 
diferente estimulación que ejercen sobre la secreción de hormonas gastrointestinales. 
Mientras que los MCT no precisan de enzimas pancreáticas para su absorción, los LCT 
basarían su actividad trófica en la liberación de péptido YY, en la disminución de la 
velocidad de tránsito y quizás en secreciones biliopancreáticas tróficas 10.  Además, los 
LCT son una importante fuente de ácidos grasos esenciales, sustrato esencial para la 
síntesis de prostanglandinas endógenas (PGE2) que actúan estimulando la AI 153.  
Proteínas 
Estudios iniciales en ratas con SIC mostraron mayor regeneración de la mucosa 
intestinal tras la administración de fórmulas poliméricas que monoméricas, objetivando 
un posible efecto trófico mayor de las proteínas complejas sobre el proceso de 
adaptación 158, 203. Sin embargo, publicaciones posteriores apuntan a un efecto trófico 
similar de las proteínas hidrolizadas o enteras 81. 
Un estudio reciente muestra una regulación aumentada del trasportador de di/tripéptidos 
PepT1 en la mucosa del colon de adultos con SIC comparada con una baja expresión en 
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el colon de sujetos control 204. Este mecanismo de adaptación sugiere que la 
suplementacion de dietas orales o soluciones de rehidratación con di o tripéptidos puede 
mejorar la retención nitrogenada en pacientes con SIC y colon residual. 
El aminoácido glutamina es un importante nutriente para el enterocito con 
participación en la prevención de la traslocación bacteriana 205. Investigaciones iniciales 
en modelos animales objetivaron que el suplemento con glutamina (vía parenteral o 
enteral) aceleraba el proceso de adaptación, con incremento de la absorción de glucosa y 
sodio y mejoría de la inmunidad intestinal 188, 206. No obstante, estudios posteriores en 
ratas han obtenido resultados discordantes sin llegar a demostrar el efecto estimulante 
de la glutamina sobre la AI 207. Actualmente no existe evidencia científica para 
recomendar el empleo de dietas enriquecidas en glutamina en los pacientes con SIC 86. 
Los ensayos en humanos han alcanzado resultados contradictorios con el incoveniente 
de la falta de homogeneidad entre ellos, hecho que impide su comparación para extraer 
resultados concretos (Tabla 11) 208-216. Se trata de estudios con muestras pequeñas de 
pacientes, con colon preservado o resecado, que reciben glutamina sola, o junto a 
hormona de crecimiento (GH), por vías diferentes, y con modificaciones adicionales en 
la dieta. La mayoría no encuentra mejoría de los parámetros de adaptación aunque 
indican que la glutamina puede jugar un papel en preservar la estructura y función del 
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Tabla 11. Estudios sobre la suplementación con glutamina ± GH en el SIC 202 
AUTORES (año) n 
COLON
si /no 
GLUTAMINA: dosis, tiempo y vía RESULTADOS 
BYRNE 149 (1995)  47 
Mayoría 
sin colon 
- Glu (0,42 gr/kg/día iv ó 0,63 gr/kg/día vo) + GH (0,03-
0,14 mg/kg/día) + dieta rica HC/ pobre lípidos [21 días] 
- Aumento de la absorción intestinal 
- No realizan estudios morfológicos 
BEAUGERIE 209 (1997)  6 - - Glu (14,6 gr  vo) [2 días] - Disminución de la absorción de sodio 
SCOLAPIO 159 (1999)   8 2/6 
- Glu (0,63 gr/kg vo) + GH (0,14 mg/kg/día) + dieta rica en 
HC y pobre en lípidos [21 días] 
- No cambios en morfología ni absorción  
-  Aumento de la masa magra 
SZKUDLAREK 210 (2000)  8 4/4 - Glu (30 gr vo) +17% N2 iv +GH (0,14 mg/kg/día)[28 d] - No cambios absorción intestinal ni peso 
SCOLAPIO 211  (2001)  8 6/2 
- Glu (0,45 gr/kg vo) + dieta rica HC complejos/ pobre 
lípidos [56 días] 
- No cambios morfología ni absorción de 
nutrientes. No cambios en el peso 
JEPPESEN 212 (2001)  8 4/4 
- Glu (28 gr vo) + Glu (5,2 gr iv) + GH (0,12 mg/kg/día) 
[28 días] 
- No cambios absorción intestinal ni en el 
peso. Aumento de la masa magra 
ZHU 213 (2002)  27 - - Glu (0,3 gr/kg/día iv) + GH (8μ/50 kg/día) + dieta [21 d] - Aumento de la absorción intestinal 
WU 214 (2003)  8 - - Glu (0,3 gr/kg/día iv) + GH (0,14mg/kg/día) [21 días] 
- Aumento transitorio absorción 
macronutriente 
WEIMING215 (2004)  34 - 
- Glu (0,6 g/rkg/día iv) ± GH (0,05 mg/kg/día) + + dieta 
rica en HC y pobre en lípidos [21 días] 
- Incrementa tasa de AI 
BYRNE 216 (2005)  41 - 
- (1)Glu (30 gr/day) + GH placebo + dieta; (2) Glu placebo 
+ GH (0,1 mg/kg/día) + dieta; (3)Glu+GH + dieta [6 sem] 
- Sólo Glu + GH + dieta permite disminuir 
aportes  de NP durante al menos 3 meses 
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Hidratos de carbono 
Los disacáridos (lactosa, sacarosa y maltosa) han demostrado ser un mayor estímulo 
para el crecimiento de la mucosa que los monosacáridos. Se cree que la necesidad de 
hidrólisis de los disacáridos, previa a su absorción, constituye el mecanismo por el que 
estimulan la Adaptación Intestinal 217. 
Fibra 
La fibra soluble de la dieta tiene un papel en la adaptación estructural 218 y funcional 
219 por el aporte de AGCC que supone, pudiendo influir también su acción de 
enlentecimiento del tránsito intestinal. Mientras que algún trabajo sugiere que su 
suplemento conlleva aumento en la absorción nitrogenada 220, otros autores han descrito 
un efecto adverso en la absorción de lípidos y glucosa 221. 
Vitamina A 
 Algunos estudios en ratas señalan que la vitamina A regula la proliferación de las 
células epiteliales de forma que el déficit de dicha vitamina puede inhibir la adaptación 
al reducir la proliferación de las criptas 222. Por el momento no existen estudios en 
pacientes con SIC con conclusiones definidas. 
 7.3.2 ADAPTACIÓN Y HORMONAS 
En condiciones experimentales se ha observado que la mayoría de las hormonas 
gastrointestinales promueven la Adaptación Intestinal 4. Entre estas hormonas se 
encuentran la hormona de crecimiento, el enteroglucagón, el GLP-2, la colecistoquinina, 
la gastrina, la insulina, la neurotensina, el péptido YY, el polipéptido pancreático y la 
secretina 3, 8. Se postula que el mecanismo por el que aumentan la absorción es por 
interactuación con los receptores de membrana presentes en las células de las criptas de 
la mucosa intestinal residual. Dichos receptores activan sistemas de segundos 
mensajeros que favorecen el crecimiento y maduración celular.  
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Hormona del crecimiento (GH) 
 Varios modelos experimentales han establecido que la administración exógena de 
hormona de crecimiento recombinante humana (rhGH) promueve la hiperplasia de la 
mucosa intestinal y aumenta la absorción de nutrientes, agua y electrolitos  222. 
Desde 1.995, numerosos investigadores han estudiado el efecto de la rhGH, 
administrada con o sin glutamina, en pacientes con Síndrome de Intestino Corto (Tablas 
11 y 12). Estudios como el de Scolapio 159, Jeppesen 212 o Szkudlarek y cols.210 no 
encuentran ventajas durante el tratamiento con rhGH en estos enfermos, mientras que 
Byrne 216 o Seguy y cols. 223 señalan una mejoría significativa de la tasa de absorción de 
hidratos de carbono o proteínas, sin aumento relevante de la absorción de grasas ni una 
disminución en las exigencias de NP con bajas dosis de hormona (0,05 mg/kg/día).  
El análisis de los resultados es difícil por la heterogeneidad de las cohortes, con 
administración de dietas y suplementos distintos. En conjunto, los resultados muestran 
que la administración de rhGH en ensayos clínicos en pacientes adultos con SIC no 
tiene efecto estadísticamente significativo en aumentar la absorción grasa y se asocia a 
unos efectos secundarios potencialmente graves, tanto en dosis altas como bajas. 
Además, sus ventajas parecen ser transitorias, limitándose el beneficio exclusivamente 
al período de administración 159, 210. La adición de glutamina al tratamiento con rhGH 
no ha mostrado ser más eficaz en el proceso de AI que la administración de rhGH sola. 
Por ello, aunque la Administración de Alimentación y Fármacos Americana (FDA) ha 
aprobado recientemente el uso de rhGH con o sin glutamina en pacientes con SIC 211, 
no existe por el momento suficiente certeza para recomendar su administración en 
pacientes con SIC 8, 150, 224.   
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- No modificación absorción 






- Aumento absorción HC y 
proteínas 




0,3 UI /Kg/día 
[10 días] 
- Aumento de peso 







0,6 UI /Kg/día 
[3 meses] 
- Suspensión transitoria NP 
- Aumento niveles citrulina 
 
Glucagon-like peptide 2  
El Glucagon-like peptide 2 (GLP-2) es una hormona secretada en respuesta a la 
llegada de nutrientes intraluminales por unas células entero-endocrinas denominadas 
células L en el íleon y colon, así como por las células A pancreáticas 228. Este péptido 
tiene un importante efecto trófico intestinal favoreciendo el incremento de superficie 
absortiva al estimular la proliferación de las células de las criptas e inhibir la apoptosis 
del enterocito 229-231. También interviene en la modulación del tránsito intestinal 232. Se 
ha sugerido que la ausencia de hipertrofia yeyunal tras una resección ileal se debe, en 
parte, a la resección de las células L con anulación de la secreción post-pandrial de 
GLP-2 233.    
Se han realizado dos estudios pilotos, uno con GLP-2 nativa y otro con un análogo 
de acción prolongada, el teduglutide (ALX-0600), que han señalado efectos 
beneficiosos tras su administración a pacientes con SIC. Estos beneficios consisten en 
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un aumento de la absorción de nutrientes y fluidos, sin efectos secundarios destacables 
234 (Tabla 13).  
Los resultados son prometedores pero precisan de más trabajos que los avalen, 
precisando la duración y concentración óptima del tratamiento con GLP-2 en el paciente 
con SIC. Como desventaja presenta la necesidad de un tratamiento continuado debido a 
la brevedad de su efecto, limitado al intervalo de administración. Hasta la fecha no se 
han realizado ensayos clínicos en niños con SIC. 
Otra interesante aportación de esta hormona sería la correlación de sus niveles con la 
magnitud de la resección intestinal y la malabsorción de nutrientes. Es posible que los 
valores de GLP-2 puedan ser utilizados como un marcador clínico para evaluar la 
intensidad de la Adaptación Intestinal y la capacidad absortiva del intestino residual 235.  
Tabla 13. Estudios sobre la suplementación con GLP-2 en el SIC  
AUTORES (año) n 
COLON 
 si /no 
GLP-2 o análogo: 









400 μg 2 veces día sc 
[35 días] 
- Aumento absorción 
de HC y proteínas 
- Aumento del peso y 
masa magra 
HADERSLEV 237 
(2002)   
8 0/8 
GLP-2 
400 μg 2 veces día sc 
[35 días] 
- Aumento de la 







 0,03-0,15 mg/kg/día 
[21 días] 
- Aumento de la 
absorción intestinal 
   
Péptido YY 
El péptido YY, al igual que el GLP-2, es una hormona secretada por las células L en 
el íleon y colon 238. El hallazgo de niveles altos de este péptido en pacientes con SIC ha 
sugerido su intervención en el proceso de adaptación funcional, probablemente por su 
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papel inhibitorio sobre la motilidad gastrointestinal, con aumento de la absorción de 
nutrientes 175. Su aplicación en el tratamiento del SIC aún no está definida. 
Enteroglucagón 
Los niveles de enteroglucagón secretado por la mucosa del íleon distal aumentan 
tras una resección intestinal, hecho que hace suponer su implicación en la adaptación 
del intestino remanente. Se piensa que esta hormona puede estimular la renovación de 
células de las criptas mediante reacción con los receptores celulares de superficie: éstos 
actúan como moduladores de la actividad de enzimas intracelulares tales como la 
ornitindescarboxilasa, un regulador de la síntesis de poliaminas. Las poliaminas 
desempeñan un papel primordial en la proliferación de las células de las criptas y 
maduración de los enterocitos 239. Por el momento, los ensayos realizados en animales 
no han observado hiperplasia de la mucosa tras la administración directa de esta 
hormona, por lo que no ha  trascendido su uso al tratamiento del enfermo con SIC 240. 
Otras hormonas 
La gastrina actúa como factor trófico intestinal, detectándose un aumento de sus 
niveles tras una resección intestinal extensa. No obstante, su efecto queda limitado al 
intestino proximal, sin influir en segmentos más distales 241.  
La leptina, una hormona producida por los adipocitos, favorece la absorción de hidratos 
de carbono interviniendo también en el proceso adaptativo tras una resección intestinal.  
En cuanto a la insulina, entre las pocas notificaciones de su efecto sobre el crecimiento 
del intestino tras una resección, existen estudios experimentales que indican un aumento 
del proceso de adaptación estructural, sobre todo a nivel del íleon, tras su 
administración oral 242. La neurotensina, colecistoquinina y secretina también parecen 
estimular la hiperplasia de la mucosa intestinal, aunque el mecanismo no es bien 
conocido 193, 243, 244.  
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7.3.3 ADAPTACION Y OTROS FACTORES ESTIMULANTES 
Factores de crecimiento 
El interés por factores de crecimiento de la mucosa intestinal remanente y su posible 
aplicación terapeútica en el tratamiento del SIC ha aumentado de forma considerable en 
los últimos años 3 (Tabla 14). Se trata de un conjunto de proteínas o péptidos 
extracelulares que intervienen en el crecimiento o división celular. Aunque existen 
pocos ensayos disponibles, los primeros resultados son satisfactorios precisando de más 
estudios antes de su aplicabilidad en la clínica. 
Tabla 14. Factores de crecimiento implicados en el proceso de AI en el SIC 
FACTORES DE CRECIMIENTO 
Factor de crecimiento epidérmico (EGF) 
Factor de crecimiento like insulina I y II (IGF) 
Factor de crecimiento queratinocítico 
Factor de crecimiento del fibroblato (FGF) 
Factor de crecimiento hepatocítico 
Factor de crecimiento tumoral alfa y beta (TGF-L) (TGF-B) 
 
 El factor de crecimiento epidérmico (EGF) es secretado por la saliva y secreciones 
duodenales ante la presencia de nutrientes intraluminales. Este péptido estimula la 
proliferación de la mucosa, sobre todo gástrica y también intestinal, ejerciendo así un 
control sobre la adaptación del intestino 4, 245. Su mecanismo de acción en el enterocito 
consiste en favorecer la síntesis de poliaminas produciendo la consecuente proliferación 
de la mucosa 246. Un estudio experimental apunta a un efecto sinérgico tras ser 
administrado con bombesina, facilitando la respuesta adaptativa del intestino 
remanente247.  
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La familia de Factores de crecimiento like-insulina (IGF) incluye factores como el IGF-
1 (somatomedina C) e IGF-2. Su administración local o sistémica en modelos animales 
con SIC ha demostrado favorecer el crecimiento intestinal y aumentar la absorción de 
nutrientes, pero aún se carece de estudios en humanos 3, 206. El IGF-1 parece ser 
responsable de muchos de los efectos de la hormona de crecimiento, estando sometidos 
a estudio los efectos de su administración de forma conjunta 81.  
Prostaglandinas 
La administración exógena de prostaglandinas a animales ha proporcionado 
evidencias de su importante papel en la Adaptación Intestinal 248. Estas moléculas 
estimulan la adaptación por su efecto trófico sobre numerosos tipos de células, 
induciendo alargamiento de las vellosidades intestinales. La inhibición de su síntesis 
con ácido acetilsalicílico conlleva un acortamiento de las vellosidades en el íleon 
aunque no en el intestino delgado proximal 81. 
Poliaminas 
Las poliaminas (espermina y espermidina), sintetizadas por la ornitindescarboxilasa, 
son esenciales en el proceso normal de crecimiento y diferenciación de los 
enterocitos239. El aumento de la concentración de las poliaminas durante el proceso de 
proliferación intestinal ha sugerido su participación en el proceso de adaptación, hecho 
apoyado porque el bloqueo exógeno de su síntesis reduce la adaptación 249.  
Microflora intestinal 
Se conoce que las bacterias intestinales afectan a la histología de la mucosa y la 
función intestinal. Recientemente se ha descubierto el papel de algunas bacterias en la 
proliferación del enterocito y su función en disminuir el nivel de inflamación en el 
intestino. No existen evidencias firmes de que la terapia con probióticos sea efectiva 
pero los limitados estudios experimentales sugieren que podría serlo 250. 
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7.4 TRATAMIENTO MÉDICO 
El manejo médico del Síndrome de Intestino Corto incluye la administración de 
antibióticos de amplio espectro, antidiarreicos, antisecretores gástricos y ligadores de 
ácidos biliares, entre otros. También se utilizan suplementos de vitaminas liposolubles, 
vitamina B12, folatos y elementos traza 53. 
Los datos disponibles de la absorción de fármacos en pacientes con SIC se limitan a 
notificaciones aisladas 251. Se conoce que la absorción de los medicamentos va a 
depender del segmento de intestino preservado. La mayoría de los medicamentos se 
absorben en yeyuno, pero algunos tienen alterada su absorción por factores como la 
ausencia de íleon terminal (altera la absorción de vitamina B12 y fármacos liposolubles 
como la ciclosporina) o la presencia de un medio ácido o alcalino (favorecido por el uso 
de antiácidos) 8.  
Los fármacos deben administrarse preferiblemente vía oral o enteral para evitar 
manipulaciones del catéter. La vía parenteral será de elección en pacientes con yeyuno 
residual inferior a 50 cm., así como cuando los fármacos por vía oral no alcancen 
concentraciones terapeúticas o agraven la diarrea. 
7.4.1 DIARREA SECRETORA 
La experiencia clínica ha demostrado que el tratamiento correcto de la diarrea, con 
fármacos y dieta adecuada, reduce las necesidades de nutrición parenteral. Junto al 
tratamiento farmacológico habrá que evitar el uso de fármacos que puedan aumentar la 
diarrea, como soluciones hiperosmolares, fármacos con lactosa o magnesio y 
estimulantes como la cafeína 251, 252. Entre la terapia utilizada se encuentra (Tabla 15): 
• Fármacos inhibidores de la motilidad intestinal: en pacientes con diarrea secretora 
se utilizan fármacos como la loperamida, difenoxilato y codeína, cuya eficacia aumenta 
si se administran en ayunas y por la noche. Están contraindicados en pacientes con 
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segmentos intestinales dilatados porque favorecen el sobrecrecimiento bacteriano. En 
niños pequeños se prefiere el uso de loperamida (0,1 mg/kg/día), cuya seguridad ha 
quedado contrastada en ensayos clínicos, reservando la administración de sulfato de 
codeína (15-60 mg; 2-3 dosis/día) a edades más tardías en pacientes con intestino 
ultracorto o ausencia de colon 8. La loperamida ha demostrado ser más eficaz en el 
control de la diarrea que el difenoxilato (dosis 4-16 mg/día), con potenciales efectos 
secundarios sobre el sistema nervioso central. Si los antidiarreicos clásicos no son 
eficaces, un estudio reciente sugiere que el agente antihipertensivo clonidina (5 
mcg/kg/día), agonista del receptor α2-adrenérgico, es eficaz en disminuir las pérdidas 
intestinales de fluidos en pacientes con SIC 254, 255.  
• Somatostatina: su admistración se propuso hace tiempo en base a que al enlentecer 
el tránsito intestinal, aumentaba la absorción de agua y electrolitos 256, 257. Los escasos 
estudios realizados empleando análogos de la somatostatina (octeótrido 50-100 µg; 2-3 
veces/día) no han sido concluyentes, quedando relegado su uso a pacientes con 
yeyunostomía de difícil manejo electrolítico. Como efectos a largo plazo se describen la 
aparición de taquifilaxia, cefalea, naúseas y dolor abdominal 258- 260.  
• Colestiramina: su uso no se aconseja de forma sistemática en los pacientes con SIC. 
Actúa quelando las sales biliares, por lo que su administración en pacientes con 
resección ileal menor de 100 cm., es eficaz en disminuir la diarrea al evitar el efecto 
catártico de las sales sobre el colon. Sin embargo, está contraindicada en enfermos con 
resección ileal masiva (superior a 100 cm.) en los que puede producir insuficiencia de 
ácidos biliares exacerbando la malabsorción de grasas con aparición de esteatorrea 67. 
• Sales biliares: en los pacientes con resección de íleon la digestión de los lípidos se 
ve dificultada por la disminución de ácidos biliares. El tratamiento con colilsarcosina (6 
gr/día), un ácido biliar conjugado resistente a la desconjugación bacteriana, se ha 
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asociado con un aumento en la absorción de las grasas y calcio aunque sin efecto en la 
pérdidas fecales 261, 262. Este fármaco precisa de más ensayos clínicos antes de la 
generalización de su uso en la práctica clínica. También se ha informado de estudios 
con suplementos de sales bilares procedentes de buey con el objetivo de aumentar la 
concentración de sales biliares en duodeno. Sin embargo, los primeros resultados ha 
mostrado un aumento del volumen fecal, al menos en pacientes con colon intacto 263.  
 Tabla 15. Tratamiento médico en el SIC 53 
FÁRMACO DOSIS DIARIA Y VÍA 
Loperamida 0,1 mg/kg        v. oral 
Difenoxilato 4-16 mg          v. oral 
Sulfato de codeína 15-60 mg     2-3 veces/día   vo 
Clonidina 0,2-0,4 mg           v. oral  
Octreótido 50-100 µg  2-3 veces/día vía sc 
Colestiramina 4-6 gr              v. oral 
Colilsarcosina 6 gr                 v. oral 
 
7.4.2 ALTERACIONES HIDRO-ELECTROLITICAS Y DE MINERALES 
En el periodo postoperatorio inmediato el objetivo prioritario es el restablecimiento 
del equilibrio hidroelectrolítico precisando todos los pacientes con SIC de aportes vía 
parenteral de fluidos y electrolitos (sodio, cloruro potásico, magnesio). Las necesidades 
varían según el segmento residual debido a la diferente absorción de sodio y agua de 
cada zona 175.  
Cuando toleran por vía oral, los pacientes sin colon requieren Soluciones de 
Rehidratación Oral (ORS) hipertónicas, con un alto contenido en sodio (90-100 
mmol/L), cloro y glucosa, mientras que los enfermos con colon preservado pueden 
mantener un estado de hidratación adecuado, sin excesivo aumento de las pérdidas 
aunque tomen soluciones hipotónicas, gracias al sodio proporcionado con la dieta 86, 253. 
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La aparición de hipopotasemia se trata con suplementos de potasio y con la corrección 
de la hiponatremia si coexisten. El tratamiento de la hipomagnesemia e hipocalcemia 
incluye suplementos de calcio (800-1200 mg/día) y magnesio y puede resultar 
beneficioso disminuir la ingesta de grasas (para disminuir la quelación que hacen las 
grasas del calcio y magnesio) 166. También suele ser necesario el aporte de bicarbonato, 
inicialmente intravenoso y posteriormente por vía oral. 
7.5 CIRUGÍA 
Casi la mitad de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto precisan de más de 
una intervención quirúrgica en su evolución 5. Para mejorar el pronóstico del enfermo es 
importante que la resección quirúrgica inicial sea lo más "conservadora" posible, 
procurando alcanzar los siguientes objetivos: 
• Realizar una resección de la mínima longitud posible, difiriendo la resección de las 
zonas "dudosas" a un "segundo tiempo". 
• Intentar preservar la válvula ileocecal y el segmento de íleon terminal. 
• Procedimientos de estricturoplastia en vez de resecciones intestinales. 
• En algunos casos pueden realizarse varias ostomías transitorias o colocar un “stent” 
(prótesis tubular) que permita la unión de los distintos fragmentos de intestino que 
sean viables 264. También pueden realizarse procedimientos de desfuncionalización 
intestinal (asa de Thirty-Vella) 192. 
Posteriormente el paciente puede precisar otras intervenciones quirúrgicas, ya sea 
por complicaciones en el periodo agudo o técnicas de reconstrucción autóloga más 
tardías con el propósito de mejorar la función intestinal. En pacientes con Fracaso 
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7.5.1 CIRUGÍA PRECOZ 
La cirugía precoz debe intentar conservar la máxima longitud de intestino residual 
para facilitar la Adaptación Intestinal posterior. En este periodo se precisa de un 
diagnóstico preciso de la aparición de complicaciones para su correcto tratamiento. 
Entre las más frecuentes se encuentran la obstrucción intestinal, la dehiscencia de 
anastomosis, el desarrollo de fístulas intestinales y abscesos intraabdominales 265. 
7.5.2 CIRUGÍA EN EL PERIODO SUBAGUDO 
El restablecimiento de la continuidad intestinal en el paciente con SIC es un tema 
controvertido. Diversos estudios informan de los beneficios que puede aportar por 
disminuir las necesidades de NP, ya que la reanastomosis del colon permite absorber 
hasta 400 calorías adicionales de los nutrientes aportados 178. La realización de 
anastomosis íleo o yeyunocólicas también favorece el proceso adaptativo y mejora la 
calidad del vida del enfermo 265. Sin embargo, debido a que los resultados publicados 
revelan que sólo el 25% de estos pacientes muestran efectos mantenidos favorables, la 
intervención debe ser una decisión individualizada bien estudiada, ya que la morbi-
mortalidad que asocia este procedimiento es significativa 266. 
7.5.3 CIRUGÍA TARDÍA 
En los últimos años han surgido diversas técnicas quirúrgicas en el tratamiento del 
SIC que se han englobado bajo el término de Rehabilitación quirúrgica o 
Reconstrucción autóloga del intestino. Su objetivo principal es mejorar el proceso de 
Adaptación Intestinal y conseguir la autonomía digestiva antes del deterioro de la 
función hepática (Tabla 16) 77, 266.  
No hay consenso sobre el momento adecuado de realización de estas técnicas: la  
mayoría de los autores coinciden en demorar su realización hasta transcurridos de 6 a 12 
 88
Antecedentes y estado actual del SIC 
meses en niños o 2 años en adultos, periodo que permite conocer la evolución del 
proceso de adaptación y constatar que se ha alcanzado la máxima tolerancia oral 146. 
Un estudio previo permitirá elegir la técnica idónea en función de las características 
anatómicas (longitud y calibre del intestino residual) y funcionales del paciente 5, 77. Los 
procedimientos descritos están en relación con los trastornos que sufren estos enfermos 
como son el tránsito intestinal acelerado, una superficie absortiva insuficiente o un 
peristaltismo intestinal ineficaz 267. Existen múltiples opciones quirúrgicas, pero debido 
a que se desconocen los resultados a largo plazo se ha de priorizar sobre las técnicas que 
cuentan con eficacia documentada 5. Las últimas series publicadas refieren mejores 
resultados con la combinación de varias de estas técnicas quirúrgicas en un mismo 
paciente que cuando se realiza una sola 77.  
Hasta el momento, la técnica que mejores resultados ha demostrado es el 
desdoblamiento y alargamiento intestinal diseñado por Bianchi, resultando prometedora 
una modificación de esta técnica denominada STEP (Serial Transverse Enteroplasty) 268, 
269. Ambos procedimientos han sido realizados sobre todo en niños, aunque su 
aplicación en el adulto es cada vez más frecuente.  
 Tabla 16. Técnicas quirúrgicas de Reconstrucción autóloga del intestino77  
TÉCNICAS DE RECONSTRUCCIÓN AUTÓLOGA 
Técnicas para enlentecer el 
tránsito intestinal 
- Válvulas intestinales y esfínteres 
- Segmentos antiperistálticos intestinales 
- Trasposición de segmentos de colon 
- Asas intestinales recirculantes 
- Marcapasos intestinales 
Técnicas para hacer más 
eficaz el peristaltismo 
intestinal 
- Reducción calibre de asas: enteroplastia o plicadura 
- Desdoblamiento y elongación longitudinal (Bianchi) 
- Desdoblamiento y elongación transversal (Kimura) 
- Enteroplastia seriada transversa (STEP) 
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TÉCNICAS DE RECONSTRUCCIÓN AUTÓLOGA 
Técnicas para aumentar la  
superficie absortiva 
- Crecimiento de neomucosa 
- Expansión del intestino: válvula de nipple 
(Georgeson), modelo de “expansión controlada-
reciclaje” 
- Implante de intestino a partir de células autólogas 
- Medicina regenerativa 
Técnicas combinadas - T. Bianchi / STEP más cirugía coadyudante 
 
7.5.3.1 TÉCNICAS QUIRÚRGICAS PARA ENLENTECER EL TRÁNSITO 
INTESTINAL 
Los primeros procedimientos quirúrgicos aplicados en el SIC se diseñaron con el 
propósito de enlentecer el tránsito intestinal en pacientes que presentaban un tránsito 
intestinal acelerado y tenían una longitud de intestino suficiente 5, 270, 271. Posteriormente 
han sido poco utlizados en la edad pediátrica y con resultados clínicos inciertos. 
Válvulas y esfínteres intestinales 
Se han descrito múltiples técnicas para la creación de válvulas que reemplacen la 
función natural de la válvula ileocecal. Entre ellas se encuentran la creación de válvulas 
mediante diversos métodos: constricción extrínseca del intestino (collar de Teflón), 
invaginación intestinal, tunelización de un segmento en otro o denervación de 
segmentos intestinales (química o quirúrgica) 266. A nivel experimental, la ablación de la 
seromucosa preservando la submucosa y mucosa permite crear una válvula, ya que 
mediante la sutura de la serosa y muscular se favorece la invaginación de la submucosa 
y mucosa en la luz intestinal 272. Más recientemente Georgeson ha descrito la utilización 
de las llamadas válvulas a rosca (nipple) descritas más adelante 273. 
La experiencia clínica ha sido variada, algunos informes publicados sugieren que el 
enlentecimiento del tránsito, con un aumento de la absorción de la mucosa, puede tener 
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una aplicación significativa 77. Como desventaja, además del sacrificio de segmentos de 
intestino, las neo-válvulas no se comportan como un esfínter similar a la VIC, sino 
como una verdadera válvula, obstruyendo parcialmente el tránsito pero sin movimientos 
activos. Otra complicación añadida es la dificultad para definir la longitud de la válvula, 
pudiendo causar obstrucción si es demasiado larga, con aparición de estasis intestinal y 
riesgo de enterocolitis 267. 
Segmentos antiperistálticos intestinales 
Descrita por Hammer en 1.959, se trata de una técnica poco utilizada en niños por la 
posibilidad de producir obstrucciones intestinales a medida que el niño crece. Consiste 
en la inserción de segmentos intestinales en sentido antiperistáltico que actúan a modo 
de válvula causando peristaltismo retrógrado 267. Su inserción distal y con segmentos de 
yeyuno preferiblemente, permite mejorar su rendimiento maximizando el 
enlentecimiento del tránsito. Existen datos discordantes sobre la potencial ventaja sobre 
el aumento de absorción, aunque parece incrementarse 270, 271. 
Su indicación radica en casos con tránsito acelerado y suficiente longitud intestinal, 
aunque no está bien definida la longitud del segmento a insertar. Los trabajos 
publicados señalan unas medidas del segmento antiperistáltico de entre 3 cm. en niños y 
10 cm. en adultos 274, 275. 
Interposición de segmentos de colon 
Es un procedmiento poco utilizado que consiste en interponer segmentos de colon en 
iso o antiperistaltismo, en localización pre-yeyunal o pre-ileal, para retrasar el tránsito 
intestinal 276. Existen pocas series publicadas en niños con resultados discordantes y 
diferente longitud del segmento interpuesto, entre 8 y 24 cm. 277, 278. Como desventaja 
puede presentar la aparición de un síndrome de “asa ciega” o un cuadro de colitis 
eosinofílica que obliga a resecar el colon interpuesto 266.  
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Asas intestinales recirculantes 
Se trata de una técnica con poca experiencia y resultados poco favorables 279. 
Mediante múltiples anastomosis intestinales se realizan asas intestinales recirculantes 
con el propósito de prolongar el tiempo de contacto del contenido intestinal con la 
mucosa. En ocasiones puede producir el efecto contrario, cortocircuitando un segmento 
intestinal. 
Marcapasos intestinales 
Aunque no se conoce bien el mecanismo de control del peristaltismo intestinal, se 
cree que hay un marcapasos intrínseco en el duodeno que envía una señal para inducir la 
contracción del intestino más distal 280.  La aplicación experimental de esta hipótesis 
propone que la implantación de un pequeño electrodo en el intestino distal generaría 
impulsos eléctricos que al propagarse en sentido retrógrado podrían enlentecer el 
tránsito intestinal 281. Quedaría por definir el tipo de onda y el efecto de este 
procedimiento sobre el proceso de adaptación. Por el momento su aplicación en adultos 
ha resultado infructuosa 282.  
7.5.3.2 TÉCNICAS QUIRÚRGICAS DESTINADAS A HACER MÁS EFICAZ 
EL PERISTALTISMO INTESTINAL 
Este tipo de procedimientos son actualmente los más utilizadas en el ámbito 
pediátrico en pacientes seleccionados con segmentos dilatados de intestino delgado. El 
intestino residual en el paciente con SIC tiende a dilatarse con el tiempo produciendo 
dismotilidad, facilitando el estasis y el sobrecrecimiento bacteriano, con aumento de la 
malabsorción y la diarrea. Al disminuir las presiones de contracción, la propulsión del 
contenido intestinal resulta ineficaz. Si hay suficiente longitud de intestino residual 
puede resecarse la zona dilatada, pero con frecuencia la longitud no lo permite. 
 92
Antecedentes y estado actual del SIC 
Los resultados en cuanto a la suspensión de la NP con estas técnicas son inconsistentes 
mostrando gran variabilidad según las series analizadas 283, 284.  
Enteroplastia y plicadura 
La enteroplastia reduce el calibre del intestino dilatado preservando su longitud. Se 
reseca una porción de la pared situada en el borde antimesentérico y se procede a la 
tubulación del intestino restante 267, 285. No se recomienda en pacientes con SIC 
extensos, con segmentos remanentes inferiores a 30 cm., porque conlleva una 
disminución de la superficie de absorción. Como alternativa puede aplicarse una 
variación de esta técnica que consiste en la plicación del borde antimesentérico en vez 
de su resección, con su introducción posterior en la luz para preservar la mucosa 
absortiva 286. 
Desdoblamiento y elongación intestinal 
En pacientes seleccionados con segmentos intestinales dilatados, la técnica de 
desdoblamiento y elongación intestinal diseñada por Bianchi en cerdos en 1.980, ha 
demostrado buenos resultados 287. Es el procedimiento más habitual en el tratamiento 
del SIC en la edad pediátrica. 
La técnica se basa en la anatomía de los vasos mesentéricos que irrigan el intestino: la 
irrigación segmentaria permite dividir el intestino dilatado en un eje longitudinal con 
dos tubos vascularizados, cada uno midiendo la mitad de la circunferencia del intestino 
original, y que son colocados de forma isoperistáltica hacia el colon (Figura 5) 287. La 
disminución del calibre mejora el peristaltismo y duplica la longitud total del intestino 
con prolongación del tiempo de tránsito. Como beneficio relativo puede desarrollarse 
dilatación de las hemiasas aumentando la superficie de mucosa absortiva.  
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Los criterios anatómicos para la selección de candidatos son: (1) diámetro del intestino 
superior a 3 cm.; (2) longitud de intestino residual superior a 40 cm. y (3) longitud de 
intestino dilatado superior a 20 cm 77. 
 Los datos publicados informan de que este procedimiento permite mejorar el tránsito 
intestinal en más del 50% de los pacientes, así como la frecuencia de las deposiciones, 
la tasa de absorción intestinal y la ganancia ponderal 288, 289. Según las series, entre un 
28 a un 100% de los supervivientes suspenden la NP y otros reducen significativamente 
la dependencia de ésta 77. El resultado depende de la edad y estado clínico del enfermo, 
especialmente de la función hepática 290. No se  recomienda su aplicación en pacientes 
con enfermedad hepática severa o cirrosis, reservándose su realización para enfermos 
con SIC después de un trasplante hepático aislado 19, 150.    
 Tras el desdoblamiento y alargamiento intestinal mediante las tres anastomosis hay 
riesgo de estenosis y fístulas, proponiéndose una modificación por Kimura en 1.990 que 
realiza un alargamiento intestinal transversal que precisa sólo de dos anastomosis y se 
realiza en dos tiempos, con menos riesgo para la vascularización del intestino. Consiste 
en inducir la neoformación de vasos en el borde antimesentérico del asa a duplicar, para 
posteriormente elongar el asa transversalmente (porción mesentérica vs. porción  
antimesentérica) 291. Su experiencia aún es escasa pero se han notificado buenos 
resultados en el niño. 
Otra modificación reciente de la operación de Bianchi es su aplicación tras realizar de 
forma previa una válvula para acelerar la dilatación del intestino proximal. En un 












Figura 5. Procedimiento 






Enteroplastia seriada transversa 
Recientemente Kim y cols. han descrito un nuevo procedimiento aplicado en niños 
con SIC denominado Enteroplastia Seriada Transversa (STEP) o alargamiento intestinal 
transversal escalonado 268, 269. Mediante una grapadora lineal se efectúan incisiones 
incompletas transversales y en direcciones opuestas sobre el asa intestinal dilatada. Se 
crea un asa en zig-zag de menor calibre con incremento de la longitud y motilidad 
intestinal (Figura 6). 
Como ventajas respecto a la técnica de Bianchi no precisa anastomosis intestinales, y 
asocia menor riesgo de lesión de los vasos mesentéricos 266, 268. Los primeros resultados 
de su aplicación en niños son prometedores pero precisan de un mayor seguimiento para 
constatar su eficacia. En este sentido la reciente creación de un Registro Internacional 












Figura 6. Técnica de Enteroplastia 
 Seriada Transversa (STEP) 266 




7.5.3.3 TÉCNICAS QUIRÚRGICAS PARA INCREMENTAR LA 
 SUPERFICIE DE MUCOSA ABSORTIVA 
Procedimientos como el reclutamiento de intestino desfuncionalizado o el 
desdoblamiento intestinal ya descrito consiguen aumentar la superficie absortiva en 
pacientes con SIC, mientras que otras técnicas descritas se encuentran aún en fase 
experimental.  
Estimulación del crecimiento de neomucosa 
La técnica de formación de neomucosa surge tras la observación clínica de la 
formación de neomucosa intestinal funcionante sobre defectos intestinales cubiertos con 
parches de serosa, de forma que la mucosa adyacente al defecto cubría la cara serosa del 
parche 294. La tasa de crecimiento de la neomucosa es más rápida en íleon, 
objetivándose en la evolución una contracción marcada del parche con una superficie 
final de neomucosa inferior a la mitad del tamaño del defecto original 295. Se trata de 
una técnica aún poco conocida que precisa de más investigaciones antes de su 
aplicación en enfermos con SIC. 
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Expansión del intestino 
La expansión de intestino, fue ideada por Georgeson como paso previo al proceso de 
elongación intestinal de Bianchi. Consiste en crear una válvula de tejido autólogo 
enrroscada (nipple) lo suficientemente obstructiva para forzar la dilatación del intestino 
pero sin producir una obstrucción patológica. El aumento de calibre conlleva el 
crecimiento de nueva mucosa, con incremento del área de absorción 273, 292. Esta técnica 
ha sido poco usada, pero la idea ha sido aplicada para el modelo de “expansión 
controlada-reciclaje”. Este procedimiento consiste en introducir tras la primera cirugía 
un tubo de amplio calibre en el yeyuno dilatado, con un extremo abocado a la pared 
abdominal como un tubo de yeyunostomía. Otro tubo más pequeño se introduce en el 
colon distal y se aboca a la pared abdominal como un tubo de colostomía. El contenido 
yeyunal recogido es reciclado en el tubo distal de colostomía a una velocidad lenta y 
estable para estimular la absorción de la mucosa y adaptación del intestino distal. La 
oclusión del tubo de la yeyunostomía durante periodos variables induce la expansión 
controlada del intestino. La expansión se mantiene durante varios meses hasta que se 
consigue la suficiente dilatación para aumentar la mucosa y realizar procesos de 
elongación 77.  
7.5.3.4 MEDICINA REGENERATIVA 
Las nuevas estrategias en el tratamiento del Síndrome de Intestino Corto incluyen la 
estimulación del crecimiento intestinal con factores de crecimiento o la aplicación de la 
ingeniería tisular. La administración de factores de crecimiento como la GH, EGF, IGF-
1 o GLP-2, permiten ciertas esperanzas en este campo aunque los resultados por ahora 
son discordantes 159,  223.  
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Los ensayos experimentales en animales invertebrados como la rana 296 y serpientes 
pitón han obtenido resultados esperanzadores 80. Es posible que el implante de intestino 
a partir de células autólogas revolucione el futuro de esta patología 297, 298. 
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7.6 TRASPLANTE INTESTINAL 
El trasplante intestinal, contemporáneo al resto de trasplantes de órganos sólidos, no 
ha tenido sin embargo el mismo auge que éstos. Las especiales características 
anatómicas e inmunológicas del intestino determinan que la frecuencia de rechazo e 
infecciones sea más alta que en trasplantes de otros órganos 299. 
El Síndrome de Intestino Corto es la causa más frecuente de trasplante intestinal, 
constituyendo la indicación principal de trasplante en más de 2/3 de los adultos 
trasplantados y en el 62% de los niños 21. Más de la mitad de candidatos a TI también 
necesitan trasplante de hígado 300. Las patologías más frecuentes en los niños 
trasplantados son la gastrosquisis (21%), el vólvulo intestinal (17%), y la enterocolitis 
necrotizante (12%), mientras que en la edad adulta fueron prevalentes la isquemia 
intestinal (23%), la enfermedad de Crohn (14%) y traumatismos abdominales (10%) 101.  
En los últimos cinco años se ha producido una notable mejoría en los resultados 
obtenidos con el TI, obteniendo supervivencias prolongadas en pacientes que alcanzan 
la autonomía intestinal. Entre los factores que han contribuido a estos buenos resultados 
se encuentran la mayor experiencia clínica, importantes modificaciones en las técnicas 
quirúrgicas (tipo de injerto), la introducción de nuevos fármacos inmunosupresores, 
avances en el tratamiento de las complicaciones postrasplante y la referencia precoz de 
los pacientes a Centros especializados 301. Los resultados conseguidos hasta ahora son 
mejores en el niño que en el adulto, destacando la dificultad para encontrar donante 
adecuado en el receptor pediátrico, especialmente en niños de muy bajo peso.  
Las complicaciones más frecuentes tras el trasplante incluyen la diarrea secretora, el 
rechazo celular agudo o crónico, infecciones, trastornos linfoproliferativos y la 
Enfermedad de Injerto Contra Huésped con menor frecuencia 302.  
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7.6.1. INDICACIONES Y CONTRAINDICACIONES  
La indicación del TI así como la elección del momento del trasplante y la técnica 
idónea son decisiones complejas. Esta opción terapeútica debe ser considerada en 
aquellos pacientes que no tienen posibilidades de Adaptación Intestinal o presentan 
complicaciones asociadas a la NP, en los que es previsible que la realización del 
trasplante alargue su supervivencia y mejore su calidad de vida 303. En todos los casos 
los pacientes o sus tutores deben ser informados de todos los riesgos del procedimiento 
y de las razones de la decisión. 
En el último Simposio Internacional de Trasplante Intestinal celebrado en el año 
2005, se consensuó que el TI estaría indicado en “los enfermos con Fracaso Intestinal 
irreversible en los que es previsible una mala evolución con NP”. En este Simposio se 
desarrollaron las actuales indicaciones del TI, similares a las propuestas por la Sociedad 
Americana de Trasplantes, que engloban las situaciones detalladas a continuación 
(Tabla 17) 20, 28, 101, 304.  
Tabla 17. Indicaciones del Traplante intestinal  
INDICACIONES DEL TRAPLANTE INTESTINAL 
Fracaso intestinal que habitualmente 
conduce a muerte precoz, a pesar de 
un soporte nutricional óptimo 
- SIC extremo 
- Trastornos congénitos del epitelio intestinal 
Fracaso intestinal con complicaciones 
de riesgo vital 
- Colestasis mantenida  
- Episodios repetidos de sepsis  
- Pérdida de accesos venosos profundos 
- Episodios frecuentes de deshidratación severa 
Fracaso intestinal con alta morbilidad  
y pobre calidad de vida 
- Hospitalizaciones frecuentes 
- POCI* 
  
 * POCI: síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica intestinal  
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  Fracaso intestinal que habitualmente conduce a muerte precoz, a pesar de un 
soporte nutricional óptimo 20 
Bajo este epígrafe se incluyen situaciones de FI irrevesible como el SIC extremo y 
alteraciones congénitas del epitelio intestinal 1. 
- SIC extremo: el TI está indicado en pacientes sin posibilidad de conseguir la 
Adaptación Intestinal y debe realizarse antes de la aparición de complicaciones graves 
asociadas a la NP. Se incluye a pacientes con intestino no reconstruible, anastomosis 
duodenocólicas, y resecciones intestinales masivas con un segmento residual menor de 
10 cm. en niños pequeños, o 30 cm. en niños mayores 305. También abarca a pacientes 
con enfermedad de Hirchsprung extensa (menos de 50 cm. de intestino normalmente 
inervado), tumores intraabdominales invasivos como los tumores desmoides y lesiones 
de la arteria mesentérica superior 245.  
- Trastornos congénitos del epitelio intestinal: este grupo de pacientes debe ser 
referido de forma precoz para la valoración del trasplante, ya que las posibilidades de 
Adaptación Intestinal que presentan son nulas 10, 305.  
  Fracaso intestinal con complicaciones de riesgo vital 
 Los pacientes con FI desarrollan complicaciones graves relacionadas con la 
administración de NP. Entre ellas se encuentran: 
- Colestasis mantenida a pesar de las medidas terapéuticas adecuadas. La progresión 
de la enfermedad hepática precisa de la consideración del trasplante para evitar el 
fallecimiento del paciente. Los parámetros a vigilar son la aparición de niveles de 
bilirrubina superiores a 3 mg/dl, esplenomegalia, trombocitopenia progresiva, varices 
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- Episodios repetidos de sepsis en relación con catéteres venosos profundos. Se trata 
de pacientes con riesgo elevado de mortalidad y frecuentes hospitalizaciones para su 
tratamiento. Se han establecido como criterios de TI: el desarrollo de dos o más 
episodios al año de sepsis sistémica, un episodio de fungemia al año, un proceso de 
shock séptico o la aparición de un síndrome de distrés respiratorio agudo 1. También se 
han incluido el desarrollo de focos infecciosos metastásicos o la colonización por 
gérmenes multirresistentes 20.  
- Pérdida de accesos venosos profundos. La trombosis del sistema venoso profundo 
es una de las indicaciones de TI más frecuentes en el adulto porque conlleva la pérdida 
de accesos venosos para la administración del soporte nutricional. En muchas ocasiones, 
estos pacientes requieren de un trasplante precoz pues es previsible que precisen de 
accesos venosos hasta transcurridos seis meses después del trasplante. Las indicaciones 
de TI aceptadas en niños pequeños son la pérdida por trombosis de dos de los cuatro 
accesos venosos profundos convencionales (ambas venas yugulares internas y 
subclavias) y en niños mayores tres de los seis accesos (yugulares, subclavias y venas 
femorales) 20.  
- Episodios frecuentes de deshidratación severa con pérdidas de electrolitos 
incontrolables. Se trata de pacientes que precisan de hospitalizaciones prolongadas con 
aumento de la morbilidad asociada a su patología de base 17.  
  Fracaso intestinal con alta morbilidad y pobre calidad de vida 
 Se deben valorar ciertos casos de pacientes con frecuentes hospitalizaciones o mala 
calidad de vida en patologías como el síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica 
intestinal u ostomías con alto débito de difícil control 305. 
Además debe plantearse en niños con un desarrollo situado en dos desviaciones 
estándar por debajo del peso y talla a pesar de un adecuado soporte nutricional. Estos 
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niños son un claro exponente de casos en los que la NP no produce el suficiente 
beneficio y no hay que esperar a que se produzca un grave deterioro físico y nutricional 
para valorar al paciente como candidato a trasplante. 
Contraindicaciones del TI 
Las contraindicaciones del TI pediátrico son similares a las aplicadas en otros 
trasplantes de órganos sólidos. Entre las contraindicaciones ABSOLUTAS para la 
realización del TI se encuentran 1, 304-306: 
• Lesiones neurológicas graves o de curso progresivo. 
• Enfermedades incompatibles con la vida de origen no gastrointestinal. 
• Tumores malignos no resecables. 
• Problemas psicosociales severos o irresolubles. 
• Sepsis activa. 
• Pérdida de todos los accesos venosos profundos. 
Como contraindicaciones RELATIVAS para el TI se aceptan las siguientes: 
• Inmunodeficiencias congénitas o adquiridas. 
• Imposibilidad de asegurar accesos venosos profundos durante los seis meses 
siguientes al trasplante 1. 
• Neoplasias benignas de pronóstico poco claro. 
7.6.2 TÉCNICAS QUIRÚRGICAS 
En la actualidad se practican tres técnicas básicas de TI junto con las modificaciones 
que se han ido desarrollando a partir de éstas. Todas ellas derivan de la propuesta de 
Starzl de “cluster” o racimo que considera el tronco celíaco y la arteria mesentérica 
superior como dos tallos de los que penden las vísceras abdominales como un racimo de 
uvas. Si el tallo arterial y el drenaje venoso es adecuado se puede extirpar e injertar 
cualquier segmento del racimo 307.  
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Trasplante de Intestino Aislado (TIA) 
Su indicación radica en pacientes con Fracaso Intestinal permanente no asociado a 
disfunción de otros órganos 10, 308. Según los datos del RITI del año 2.005, se trata de la 
modalidad de TI más frecuente en adultos, de forma que un 56% de los adultos 
trasplantados recibieron un TI aislado frente al 37% de los niños sometidos a TI 101. 
Se ha notificado que el TI aislado tiene la capacidad de revertir la enfermedad hepática 
no cirrótica, lo que sugiere que pacientes con riesgo de hepatopatía y menos de 50 cm. 
de intestino residual, son susceptibles de beneficiarse de un  TI aislado de forma precoz 
para prevenir la eventual necesidad de un T. hepato-intestinal 309.  
Si el trasplante se realiza de donante cadáver, el injerto incluye todo el intestino delgado 
y en ocasiones también parte de colon. La inclusión del colon es polémica porque 
aunque mejora la diarrea acuosa, asocia un aumento de la morbi-mortalidad por 
desarrollo de infecciones graves 310. De manera excepcional puede utilizarse un donante 
vivo en cuyo caso el injerto incluye 100 cm. de yeyuno e íleon. Este procedimiento 
aporta como ventajas la minimización del tiempo de isquemia y la mejor preparación 
del receptor, pero no se conocen bien las potenciales desventajas para el donante 311. En 
el RITI del año 2.003 la comparación de los trasplantes intestinales de donante vivo 
recogidos (n=32) con los realizados de donante cadáver (n=957) no objetivó diferencias 
en la supervivencia del paciente (66,7% vs. 64,7%) o injerto (59,3% vs. 67,6%) 
transcurrido un año del trasplante 101. Debido a que menos del 10% de los candidatos a 
TI aislado fallecen en lista de espera de trasplante 312 la justificación de realizar un 
trasplante de donante vivo radica en que un 32% de los pacientes no trasplantados 
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Trasplante combinado de Hígado e Intestino (THI) 
  Se usa en casos de Fracaso Intestinal permanente asociado a fallo hepático 
irreversible con presencia de hipertensión portal o colestasis severa 1. Su indicación se 
basa principalmente en los hallazgos histológicos en la biopsia hepática, apoyados por 
la clínica y análisis de la función hepática. En ausencia de fallo hepático, sus 
indicaciones radican en la trombosis porto-mesentérica y estados de hipercoagulabilidad 
(déficit de proteína C ó S), susceptibles de corregirse incluyendo el hígado en el injerto.  
Actualmente es la modalidad más empleada, especialmente en el niño, de acuerdo a los 
datos del RITI (año 2.005) que recoge la aplicación del trasplante hepato-intestinal en el 
50% de los niños trasplantados frente al 20% de los adultos sometidos a TI 101.  
La técnica más habitual de THI es su realización “en bloque”, con inclusión del 
duodeno y cabeza de páncreas del donante con el injerto para evitar la reconstrucción 
biliar que asociaba frecuentes y graves complicaciones biliares 308. Cuando existe 
discrepancia entre el tamaño del donante y el receptor, se propone la técnica de 
reducción del hígado con trasplante de un segmento hepático más el intestino 313. 
También se han descrito técnicas de reducción del injerto de intestino aislado 
permitiendo reducir las ratios tradicionales de donante/receptor de 0,5-1,1 (peso) y talla 
0,8-1,2 (altura) a cifras de 0,7-3,8 (peso) y 0,8-2,0 (altura) tras la reducción 300. 
Trasplante Multivisceral (TMV) 
Entre las indicaciones del trasplante multivisceral, con inclusión de tres o más 
vísceras abdominales en el injerto, se encuentran enfermedades como el POCI o la 
poliposis juvenil difusa 104. Otras patologías más propias de la edad adulta incluyen 
trombosis extensas de los vasos esplácnicos y tumores intraabdominales 307, 310. El 
número de órganos que se trasplantan (estómago, ID, hígado o páncreas) depende de la 
extensión de la patología abdominal en el momento de la intervención 42.  
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Esta modalidad de trasplante se realiza con más frecuencia en adultos, donde supone un 
24% de los trasplantes, frente al 13% de los trasplantes intestinales realizados en 
niños101. 
Trasplante Hepático Aislado 
En niños con SIC y una longitud de intestino residual suficiente en teoría para 
conseguir la autonomía digestiva, la enfermedad hepática puede interferir con el proceso 
de adaptación e incluso conducir al fallecimiento del paciente. En estos casos, el 
trasplante hepático aislado puede aumentar la supervivencia gracias a sus ventajas como 
son la mayor disponibilidad de este órgano, la ejecución del trasplante mediante 
técnicas eficaces de reducción y la necesidad de una menor inmunosupresión 10, 314. La 
primera serie de trasplante hepático aislado en niños con SIC fue publicada por 
Lawrence y cols. en 1.994, informando más recientemente Horslen y cols. de una alta 
tasa de supervivencia tras la realización de esta modalidad de trasplante en 11 niños, 
algunos de los cuales precisaron técnicas quirúrgicas de alargamiento intestinal 
coadyudante 315.  
7.6.3 TRATAMIENTO POSTRASPLANTE 
En la actualidad el tratamiento postrasplante presenta la desventaja de que el número 
de pacientes trasplantados no es lo suficientemente grande como para realizar ensayos 
clínicos controlados para definir los aspectos específicos de su tratamiento. Por el 
momento no se dispone de evidencia científica sobre el mejor protocolo de tratamiento, 
de forma que cada Centro hospitalario aplica unas pautas de soporte nutricional, 
inmunosupresión y profilaxis antimicrobiana acordes a su experiencia previa 104, 302.   
Nutrición 
Tras el trasplante se inicia reposición inmediata de las pérdidas hidroelectrolíticas 
vía parenteral. La nutrición enteral debe comenzarse tan pronto como sea posible, 
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normalmente entre el 4º y 7º día postrasplante. Unos programas empiezan con fórmulas 
elementales diluidas y otros sin diluir, con aportes bajos de lípidos que se van 
incrementando de forma progresiva según la tolerancia. La vía de de elección es la 
yeyunostomía debido a que el vaciamiento gástrico está enlentecido tras el trasplante302.  
Si la evolución es favorable, se realiza ciclado de la NP y se introducen fórmulas no 
elementales en la nutrición enteral. 
La alimentación oral se suele iniciar transcurridas dos semanas en el TI aislado y cuatro 
semanas en el THI o TMV, de forma que la mayoría de los receptores consiguen recibir 
la totalidad de las calorías vía enteral en las primeras 4 ó 6 semanas postrasplatnte. Las 
series de trasplante intestinal publicadas informan de que los pacientes que reciben un 
TI aislado tardan menos tiempo en adquirir la autonomía digestiva que en los casos de 
trasplante hepato-intestinal 316. 
Inmunosupresión 
Los agentes inmunosupresores utilizados tras el TI han ido cambiado a lo largo de 
los años, sin que exista hasta el momento información precisa para la aplicación de un 
protocolo determinado de inmunosupresión. Los objetivos del tratamiento son prevenir 
la aparición de rechazo celular (complicación más frecuente) y de procesos infecciosos 
que son la principal causa de muerte (50% del total) 27, 104, 301.  
El tacrolimus (Prograf®), agente inhibidor de la calcineurina, ha sido la piedra angular 
para mantener la inmunosupresión tras el TI. Existen investigaciones en marcha con el 
objetivo de optimizar sus efectos biológicos con minimización de su toxicidad 27. En el 
periodo inicial se recomienda mantener niveles de tacrolimus de entre 15 y 20 ng/ml, 
con un descenso gradual de los mismos hasta alcanzar niveles de 5-10 ng/ml 
transcurrido un año del trasplante 302.    
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La asociación tradicional de tacrolimus con esteroides (metil-prednisolona) o 
azatioprina (Imurel®) ha dejado paso a la adición de nuevos agentes antiproliferativos 
como micofenolato mofetilo (CellCept®, 1.997) o rapamicina (Sirolimus®, 1.998), que 
han demostrado ser eficaces en la prevención del rechazo celular. La utilización de 
anticuerpos monoclonales antirreceptores de interleukina-2 como el basiliximab 
(Simulect®) y el daclizumab (Zenapax®, 1.998) también han demostrado su eficacia 317.  
La inmunomodulación mediante irradiación intestinal a bajas dosis, que en un principio 
parecía mostrar buenos resultados, ha sido abandonada en favor de terapias biológicas 
como protocolo de inducción mediante la deplección perioperatoria de los linfocitos 
nativos del receptor 104. Se han utilizado para este propósito la globulina de conejo anti-
timocito (Timoglobulina®, 2.001), que depleciona la población de linfocitos T o 
anticuerpos monoclonales frente al receptor CD-52, el alemtuzumab (Campath 1H®, 
2.001), con deplección de linfocitos T, B y células asesinas naturales 318, 319. Se conoce 
poco sobre la farmacocinética de estos nuevos agentes y su óptima combinación con el 
tacrolimus en el TI pediátrico. El papel de otras terapias biológicas como anticuerpos 
anti-CD3 humanizados o anticuerpos monoclonales frente al factor de necrosis tumoral 
alfa (Infliximab®) también está en estudio 27. 
Profilaxis anti-infecciosa 
La intensa terapia inmunosupresora ha tenido como consecuencia un aumento de la 
prevalencia de infecciones virales, especialmente por el virus de Epstein-Barr (VEB), el 
citomeglovirus (CMV) y adenovirus 317. La mejor estrategia para controlar las 
infecciones virales es la prevención mediante la administración de antivirales durante 
periodos prolongados 310. Los fármacos más usados son la gammaglobulina 
hiperinmune anticitomegalovirus (Cytogam®), de forma inmediata tras el trasplante; el 
ganciclovir intravenoso durante 2 ó 3 meses y el aciclovir oral durante un año 
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postrasplante 42, 302, 319. En el periodo postrasplante se realiza descontaminación 
selectiva intestinal con colimicina, nistatina y tobraminica, mientras que para la 
profilaxis frente a la infección por pneumocystis carinii se administra trimetoprim-
sulfametoxazol 320. 
7.6.4 COMPLICACIONES POSTRASPLANTE 
7.6.4.1 COMPLICACIONES INMUNOLÓGICAS 
 A pesar de los avances en la terapia inmunosupresora las complicaciones 
inmunológicas continúan siendo frecuentes, sobre todo el rechazo celular y con menos 
frecuencia la Enfermedad de Injerto Contra Huésped. 
  Rechazo celular agudo 
La aparición de rechazo celular tras el trasplante intestinal se debe al potente 
estímulo antigénico que supone la gran cantidad de tejido linfoide que contiene el 
intestino 28. En Miami, Kato y cols. notifican una tasa de rechazo agudo de 6,2 
episodios de rechazo por cada 100 pacientes trasplantados-meses de seguimiento 299.  
La detección precoz del rechazo agudo es de vital importancia para evitar su evolución 
hacia un rechazo exfoliativo, cuadro con elevada mortalidad 321. El diagnóstico clínico 
no es válido ya que la aparición de diarrea, síntoma más frecuente, aparece también por 
el desarrollo de infecciones o toxicidad medicamentosa. La interpretación conjunta de 
parámetros bioquímicos  como la citrulina plasmática 322, calprotectina fecal 323, 
proteínas MUC2 y MUC4 324, granzyme B y perforina 325 no ha sido suficientemente 
contrastada como predictor fiable del rechazo intestinal, pero parece que podría serlo. 
Actualmente el mejor método para el diagnóstico del rechazo intestinal son las 
endoscopias seriadas con múltiples biopsias del injerto que permitan un examen 
histológico. El grado de rechazo histológico se clasifica de acuerdo al consenso 
acordado en el VIII Simposio Internacional de Trasplante Intestinal (año 2003) 326 
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(Tabla 18). El protocolo del número de biopsias a realizar varía según cada hospital 
refiriendo entre una ileoscopia por semana los primeros dos meses a 2-3 biopsias por 
semana el primer mes y después semanalmente durante 3 a 4 meses 104, 299, 320. Todos las 
Instituciones coinciden en realizar al menos una ileoscopia mensual durante el primer 
año postrasplante. 
 Tabla 18. Criterios histológicos de rechazo celular agudo en el injerto intestinal 327  
GRADOS HALLAZGOS HISTOLÓGICOS 
Grado 0 No evidencia de rechazo agudo 
Grado indeterminado Rechazo indeterminado 
Grado 1 Rechazo medio 
Grado 2 Rechazo moderado 
Grado 3 Rechazo severo 
 
Tras el diagnóstico de rechazo celular agudo el tratamiento consiste en la 
administración de bolos intravenosos de corticoides, ajustando la dosis del fármaco al 
grado de rechazo 299. También se aumenta la dosis de tacrolimus con el objetivo de 
lograr niveles de 15 a 20 ng/ml, similares a los del periodo postrasplante. En los 
enfermos que no responden a corticoides se emplean anticuerpos anti-linfocito OKT3 o 
globulina anti-timocítica durante 7 a 14 días 302. 
El RITI informa de una tasa de rechazo en el TI aislado del 57% frente a una tasa del 
39% en T. hepato-intestinal 101.  Otras series como la de Nebraska también confirman 
una mayor tasa de rechazo en el TI aislado 77% frente al THI (60%) 328. Este dato 
sugirió un hipotético papel protector del hígado en la prevención del rechazo intestinal, 
bien por la intervención de factores solubles secretados por este órgano o por la 
implicación de fenómenos de delección y/o anergia de clones de linfocitos aloreactivos.  
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No obstante, un estudio reciente ha abierto el debate al notificar una menor tasa de 
rechazo en trasplantes multiviscerales que no incluían el hígado comparada con la del T. 
hepato-intestinal, y no encontrar diferencias significativas entre la tasa de rechazo del TI 
aislado frente al T. hepato-intestinal 299. Estos autores sugieren que la mayor extirpación 
de tejido linfoide del donante en el T. multivisceral, disminuye las posibilidades de 
rechazo por descender la carga antígenica que recibe el receptor. Ante estas 
informaciones discordantes, se precisa cautela y no se recomienda por el momento la 
inclusión del hígado en el injerto por su potencial efecto beneficioso sobre el rechazo 
celular. 
El rechazo agudo exfoliativo es una forma severa de rechazo celular con 
descamación masiva del intestino y pérdida del injerto en más del 50% de los casos 321. 
Su presentación, asociada en ocasiones a infecciones virales (CMV, VEB), es muy 
variable, notificándose su aparición entre 9 días y 45 meses tras el trasplante. Goulet y 
cols. publican la mayor serie europea de TI (52 TI pediátricos) informando de una tasa 
de rechazo agudo del 48% con una incidencia de rechazo tipo exfoliativo del 36% de 
todos los casos de rechazo 320. 
  Rechazo celular crónico 
 El rechazo celular crónico se produce por el desarrollo de una arteriopatía 
obliterativa crónica de los vasos mesentéricos y presenta un mal pronóstico, pues asocia 
una mortalidad cercana al 15% y conlleva la dependencia de la NP 329. Los Centros 
hospitalarios con mayor experiencia en el TI como el de Pittsburgh, señalan una tasa de 
rechazo celular crónico de entre el 6 y 10%, con aparición variable entre 69 y 3.000 días 
tras el trasplante 317. Suele haber antecedente de rechazo agudo intenso y aparece con 
más frecuencia en el TI aislado que en el T. hepato-intestinal 329.  
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  Enfermedad de Injerto Contra Huésped (EICH) 
La incidencia de Enfermedad de Injerto Contra Huésped (EICH) en el trasplante 
intestinal se estima en un 4,9 a un 9% a partir de las series más amplias publicadas 
como la de Pittsburgh 330 ó Miami 299, con una media de aparición de 1,2 meses tras el 
trasplante.  
El signo clínico más frecuente es el rash cutáneo junto con la aparición de diarrea, 
úlceras en mucosas o adenopatías. El diagnóstico de certeza es histológico presentando 
mala respuesta al tratamiento convencional 331.  
  Trastornos Linfoproliferativos Postrasplante (TLP) 
El concepto de Trastornos Linfoproliferativos Postrasplante (TLP) engloba un 
conjunto de patologías desarrolladas por una linfoproliferación anómala, con aparición 
desde una hiperplasia reactiva linfoide a un linfoma diseminado 332. Las distintas series 
divulgadas comunican una tasa de incidencia de estos trastornos que varía entre el 3,8 y 
un 11% 299, 320, 328, siendo más frecuente en el TI en niños que en adultos 28. Así, el RITI 
del año 2003 informa de la aparición de TLP en el 13,5% de niños sometidos a TIA, en 
el 15,4% de los trasplantes pediátricos combinados de hígado e intestino y hasta un 
20,8% en la modalidad de TMV 100. 
La mayoría de estos trastornos se han relacionado con la infección por el VEB 333, por 
lo que ante un aumento en los niveles de DNA de este virus la tendencia es reducir la 
dosis de tacrolimus u otra inmunosupresión en un porcentaje del 25-50% 302, 334.  
Cuando se diagnostica un TLP de bajo grado la primera línea de tratamiento consiste en 
la reducción de la inmunosupresión que suele ser eficaz. En casos de TLP de alto grado, 
con aparición de un linfoma, se utiliza el rituximab (Mabthera®), un anticuerpo 
monoclonal anti CD20 como primera línea de terapia 335, 336, añadiendo en ciertos casos 
dosis bajas de ciclosporina 337. Si el paciente no responde y el TLP recurre o progresa a 
 112
Antecedentes y estado actual del SIC 
pesar del tratamiento se debe iniciar un protocolo de tratamiento de linfoma no-Hodgkin 
por oncólogos. 
7.6.4.2 INFECCIONES  
 La profilaxis anti-infecciosa ha reducido la incidencia de infecciones, pero es 
preciso una monitorización continua de la presencia de virus en sangre o tejidos para su 
detección y tratamiento precoz. Los controles se realizan según el protocolo aprobado 
por cada Centro hospitalario, normalmente de forma bisemanal el primer mes y después 
mensualmente, con técnicas de diagnóstico molecular como la Reacción en Cadena de 
la Polimerasa (PCR)  28, 104, 302. 
Kato y cols. informan de una alta tasa de procesos infecciosos en los pacientes 
pediátricos sometidos a TI, superior al 90%, con una media de 5 infecciones por 
paciente en el periodo postrasplante: un 90% de infecciones bacterianas, 11% de origen 
fúngico y un 4% de infecciones virales 299. La incidencia de infección por CMV en 
receptores de un injerto intestinal es alta (19-29%) pero goza de un buen pronóstico con 
el tratamiento adecuado. La enteritis por CMV o adenovirus puede simular clínica e 
histológicamente el rechazo celular y producir la pérdida del injerto. Por este motivo, se 
aconseja evitar los trasplantes de donantes positivos para CMV en receptores con 
serología negativa para este virus 338. Como se ha señalado, el VEB asocia mayor 
morbi-mortalidad por su asociación con el desarrollo de trastornos linfoproliferativos 
postrasplante 320.  
7.6.4.1 OTRAS COMPLICACIONES 
En niños suele existir retraso pondero-estatural después del trasplante, sobre todo si 
la enfermedad fue de comienzo neonatal, por la pérdida de periodos vitales de 
crecimiento rápido. Tras el trasplante pueden alcanzar velocidades normales de 
crecimiento pero no conseguir un remonte suficiente con el resultado final de sufrir una 
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talla corta 339. También se objetivan defectos de mineralización ósea por el uso de 
corticoterapia y otros fármacos usados antes del trasplante 340. La administración de 
tacrolimus se ha asociado a cuadros de disfunción renal, hipertensión arterial y 
desarrollo de diabetes 341. 
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8. COMPLICACIONES CRÓNICAS 
La mayor supervivencia de los pacientes con SIC gracias a los avances en su 
tratamiento ha producido un aumento de las complicaciones crónicas, en concreto de las 
asociadas a la NP, como la disfunción hepática o la sepsis asociada a catéter.  
Tras la terapia inicial, el tratamiento del SIC consistirá en tratar o evitar la aparición de 
estas complicaciones 86, 152. 
8.1 HEPATOPATÍA  
La enfermedad hepática es la complicación más frecuente en pacientes con SIC y 
una importante indicación de trasplante hepato-intestinal combinado.  
La administración prolongada de NP en estos enfermos se asocia con el desarrollo de 
colestasis y enfermedad hepática progresiva, sin que se conozca el mecanismo exacto de 
esta asociación. En un principio se supuso que existía un mecanismo de toxicidad 
directa de la NP sobre el hígado, sin embargo, recientemente se ha sugerido la 
importancia de un estado pro-inflamatorio, inherente al fallo intestinal, que promovería 
la inflamación hepática y fibrosis independientemente de la NP. En base a ello, Goulet y 
cols. han propuesto sustituir el término “daño hepático relacionado con la NP” por el 
de “daño hepático relacionado con el fallo intestinal” 1, más general que el anterior y 
que responde mejor a la naturaleza multifactorial del cuadro. De hecho, los factores que 
más contribuyen al desarrollo de colestasis son el empeoramiento de la función 
intestinal, la disminución de la cantidad de sales biliares y el sobredesarrollo bacteriano 
a través de traslocaciones clínicamente silentes desde el intestino al hígado 3, 27.  
La mayoría de los trabajos publicados definen la aparición de enfermedad hepática 
por un aumento superior a 1,5 veces el valor normal de uno o más de los siguientes 
parámetros: bilirrubina conjugada, transaminasas, gammaglutamil transpeptidasa (GGT) 
o fosfatasa alcalina 88, 342. Los estudios más recientes revelan que los niños con Fracaso 
Intestinal en tratamiento con NP prolongada desarrollan hepatopatía en el 40-60% de los 
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casos frente a un 15-40% en los pacientes adultos 3, 20, 343. Las tasas de incidencia 
observadas en las series publicadas son variables en base a las diferentes definiciones de 
disfunción hepática, así como por la heterogeneidad de las muestras. La hepatopatía 
llega a ser irreversible en un 3 a 19% de los niños con SIC dependientes de NP 20.  
8.1.1 ETIOPATOGENIA 
La identificación de los agentes desencadenantes de la enfermedad hepática es 
esencial para poder desarrollar medidas eficaces que disminuyan su incidencia y de 
forma concomitante el coste del SIC. Aunque en la actualidad la etiología de la 
disfunción hepática es desconocida, se han señalado diversos factores que contribuyen a 
su desarrollo en el paciente con Fracaso Intestinal 343 (Tabla 19). 
Tabla 19. Factores etiológicos de la enfermedad hepática asociada al FI 
VARIABLES IMPLICADAS EN LA HEPATOPATÍA EN EL FI 
Prematuridad y bajo peso al nacimiento 
Longitud del intestino residual (SIC ultracorto) 
Duración de la NP 
Exceso de de lípidos (>2-2,5 gr/Kg/día) y glucosa en NP 
Déficit de ácidos grasos esenciales, taurina, cisteína y colina 
Componentes tóxicos de la NP/ peroxidación 
Ausencia de nutrición enteral 




Prematuridad y el bajo peso al nacimiento 
La presencia de prematuridad y el bajo peso al nacimiento se han relacionado con un 
aumento en la incidencia de lesión hepática 344. Es difícil saber si son factores de riesgo 
independientes o asociados. En la aparición de colestasis en prematuros influye la 
inmadurez en el trasporte biliar y una disminución del pool de sales biliares comparada 
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con recién nacidos a término y adultos 345. La reducción de la circulación enterohepática 
contribuye al daño hepático por estasis intestinal y aumento del sobrecrecimiento 
bacteriano. En recién nacidos también se ha objetivado un déficit del proceso de 
sulfatación, paso importante en la solubilización de las sales biliares tóxicas como el 
ácido litocólico. En ratas el aumento de este ácido produce hiperplasia de los conductos 
biliares, colelitiasis y colestasis intrahepática 346. 
Según Beale y cols. el desarrollo de colestasis está relacionado con el peso al nacer y la 
duración de la NP. Realizan un estudio sobre 62 recién nacidos prematuros que reciben 
NPT con una incidencia global de colestasis del 23%. En relación al peso, la incidencia 
de colestasis fue del 50% en niños con un peso al nacer menor de 1.000 gramos y 
descendía al 7% si el peso al nacer era mayor de 1.500 gramos 347. Estos datos han sido 
confirmados recientemente por Beath y cols. que encuentran una mayor incidencia de 
colestasis cuando los niños tienen una edad gestacional menor de 34 semanas de 
gestación y peso al nacer menor de 2.000 gr 344. 
Tipo de cirugía 
La hepatopatía es más frecuente en pacientes con SIC ultracorto o múltiples 
laparotomías 343. También entre los enfermos con SIC de origen neonatal, especialmente 
en patologías como la enterocolitis necrotizante o la atresia intestinal múltiple 130, 348. En 
casos con resección ileal la disrupción de la circulación enterohepática aumenta el 
riesgo de daño hepático de igual modo que ocurre en pacientes con ausencia de 
continuidad intestinal 349, 350. En los pacientes que sufren resección de la válvula 
ileocecal se ha atribuido un mayor riesgo de disfunción hepática por estar favorecido el 




Antecedentes y estado actual del SIC 
Duración de la Nutrición Parenteral  
La asociación de la enfermedad hepática con la administración de NP prolongada es 
controvertida. Beath y cols. encuentran que si la duración de la NP en recién nacidos 
prematuros es superior a 60 días la incidencia de colestasis es de un 80% y si se 
prolonga durante 90 días asciende al 90% 344. Es difícil determinar el grado de 
influencia de la prematuridad en estos resultados 347. 
Composición de la Nutrición Parenteral  
La lesión hepática parece estar relacionada con un déficit o exceso de 
macronutrientes en la solución de NPT 1. Existen evidencias de que las emulsiones de 
lípidos inducen la aparición de colestasis y esteatosis en niños y adultos con Fracaso 
Intestinal y NPT  342, 350. Se han sugerido varios mecanismos implicados como son el 
efecto directo de los lípidos en los hepatocitos, la producción de citoquinas 
inflamatorias 351 o una activación de los macrófagos por el exceso de ácidos grasos 
poliinsaturados de cadena larga, contenidos en soluciones como el Intralipid®. Estos 
ácidos grasos conducen a la acumulación hepática de fosfolípidos o fitoesteroles por 
lipoperoxidación 352-354. Por este motivo se ha propuesto administrar la NP sin adición 
de lípidos durante las primeras semanas de vida hasta que la función hepática se 
estabilice, seguida de una dieta baja en grasas (máximo 2-2,5 gr/kg/día) 355. Bianchi y 
cols. encuentran una disminución de la disfunción hepática con este método, 
denominado “hepatosparing”, en una muestra de 22 pacientes 77. 
Por otro lado, estudios en animales han mostrado que un aporte inadecuado de 
aminoácidos interviene en la producción de colestasis 356. Ensayos en neonatos sugieren 
un efecto directo del aminoácido en la membrana del hepatocito canalicular 
relacionándose la incidencia de colestasis con el volumen y la ingesta acumulada de 
aminoácidos. La taurina, uno de los principales ácidos biliares conjugados, aumenta el 
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flujo biliar y protege de la toxicidad del ácido litocólico 357. Se ha descrito que el déficit 
de taurina y otros aminoácidos como la cisteína en recién nacidos prematuros y la colina 
en niños mayores y adultos parecen contribuir a la lesión hepática 343. 
La administración de un aporte excesivo de hidratos de carbono produce 
hiperinsulinismo y esteatosis porque al rebasar su capacidad de oxidación (5-7 mg. de 
glucosa /kg/min) se depositan en el hígado en forma de lípidos o glucógeno 170, 358.  
 Trabajos recientes han descrito una asociación entre el exceso de manganeso y la 
aparición de hepatopatía en adultos y niños mayores con NPT prolongada. El 
manganeso se excreta en la bilis, teniendo un efecto tóxico que produce aumento de la 
colestasis 359. La sobrecarga de cromo, aluminio o hierro también parece ser perjudicial 
aunque no se ha podido demostrar hasta el momento una relación directa con la 
aparición de la disfunción hepática 144, 360, 361. 
Nutrición enteral 
La ausencia de alimentación enteral se asocia con mayor aparición de hepatopatía343. 
La falta de nutrientes en la luz intestinal produce disminución de los niveles de 
hormonas gastrointestinales 362 con enlentecimiento del tránsito intestinal que aumenta 
el sobrecrecimiento bacteriano, la traslocación bacteriana y la sepsis, así como la 
producción de acido litocólico. También la disminución de la liberación de 
colecistoquinina  favorece la aparición de colelitiasis y colestasis por estasis biliar 363. 
Sobrecrecimiento bacteriano (SCB) 
Es uno de los factores más importantes en el desarrollo de colestasis a través de 
mecanismos como la reducción del flujo biliar, episodios de colangitis ascendente y 
aumento de la traslocación bacteriana 130, 348, 364. Además el sobrecrecimiento bacteriano 
aumenta la desconjugación intraluminal de sales biliares con la producción de 
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sustancias hepatotóxicas como ácidos biliares desconjugados y ácido litocólico 
endógeno.  
Se ha observado que el etanol y lipopolisacáridos producidos por las bacterias 
intestinales pueden activar los macrófagos hepáticos que producen factores 
hepatotóxicos como el Factor de Necrosis Tumoral α (TNF- α) 365.   
 Sepsis 
 La hepatopatía es más frecuente cuando hay episodios recurrentes de sepsis, tanto 
asociados a catéteres venosos centrales como a traslocación bacteriana por 
sobrecrecimiento bacteriano 344, 348, 366. La sepsis por microorganismos gram-negativos 
produce disminución de la secreción de bilis y fibrosis hepática secundaria a la 
endotoxemia. Investigaciones recientes confirman la asociación entre el desarrollo de 
colestasis y el diagnóstico de sepsis recurrentes y falta de aporte enteral 343. 
Otros factores 
Aunque no son bien conocidos se postula la intervención de mecanismos 
inflamatorios locales y sistémicos que intervendrían en el inicio y perpetuación de la 
lesión hepática en pacientes con NP. También se ha sugerido que la pérdida de tejido 
linfoide tras la resección intestinal desempeña un papel en el desarrollo del daño 
hepático.  
8.1.2 DIAGNÓSTICO 
El paciente con Síndrome de Intestino Corto precisa de una evaluación seriada de la 
función hepática que incluya una valoración clínica y funcional, así como pruebas de 
imagen y biopsias hepáticas para el estudio histológico 1. El análisis de forma conjunta 
de estos datos permitirá determinar el tratamiento óptimo en cada enfermo. 
 Los síntomas y signos clínicos varían desde la aparición de ictericia hasta el 
desarrollo gradual de hipertensión portal con aparición de circulación venosa colateral 
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abdominal, esplenomegalia y hemorragia por la ostomía. El desarrollo de varices 
esofágicas es raro en niños 367. En adultos, los hallazgos clínicos son poco frecuentes 
hasta que la disfunción hepática avanza y aparece hepatomegalia 20.  
Se deben realizar controles periódicos de la función hepática según el protocolo de cada 
Centro. La aparición de trombopenia o prolongación del tiempo de protrombina son 
signos de aparición tardía cuando el daño hepático se ha establecido 20, 304. 
La realización de biopsias hepáticas cada 6 ó 12 meses permite determinar el grado de 
daño hepático y la necesidad de trasplante hepático. La evolución de la hepatopatía se 
refleja en la siguiente figura (Figura 7), con un tiempo de evolución variable según los 
factores de riesgo de cada paciente. Goulet y cols. informan de un periodo medio de 12 
meses desde que se diagnostica la fibrosis portal hasta la aparición de cirrosis 10.  























 Diversos estudios apuntan a que el patrón anatomopatológico no siempre es 
predictivo de la potencial recuperación de la función hepática, pero clásicamente se han 
aceptado como hallazgos de lesión hepática reversible la aparición de colestasis 
centrolobulillar, esteatosis macrovacuolar (infrecuente) e inflamación periportal con 
células polinucleares en la biopsia hepática. La lesión hepática se considera irreversible 
cuando se objetiva fibrosis portal con proliferación ductular o cirrosis hepática, 
situación que condiciona la realización de un trasplante combinado de hígado e intestino 
20, 368. Diversos autores coinciden en señalar la aparición de fibrosis en puentes como 
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una situación de severidad intermedia, debiendo tomarse la decisión final de la 
modalidad de trasplante en función del análisis general del paciente 305. 
Recientemente la introducción de una nueva técnica no invasiva denominada 
elastografía de transición, (Fibroscan®), ha demostrado ser eficaz para determinar de 
forma indirecta el grado de fibrosis hepática. Se precisa de mayor experiencia para 
conocer su eficacia en el diagnóstico de la hepatopatía y su correlación con la histología 
obtenida por biopsias. 
8.1.2.1 SÍNDROMES CLÍNICOS 
La disfunción hepática asociada al Fracaso Intestinal difiere en niños y adultos, 
diferenciándose tres síndromes clínicos: la colestasis intrahepática, más frecuente en 
niños; la esteatosis hepática, más frecuente en adultos y la aparición de barro biliar y 
colelitiasis en ambos grupos 79. El daño hepático puede progresar hacia la cirrosis 
hepática con aparición de hipertensión portal y ocasionar fallo hepático, evolución más 
frecuente en recién nacidos y niños que en la edad adulta 20. La evolución más tórpida 
de la hepatopatía en la edad pediátrica parece estar relacionada con la mayor 
susceptibilidad de los hepatocitos al daño metabólico en la edad infantil y con las 
diferentes etiologías de la enfermedad primaria intestinal 343.  
Colestasis intrahepática 
 La colestasis consiste en una reducción del flujo biliar con retención de éste en el 
hígado y aumento de la concentración sérica de los productos biliares (colesterol, 
pigmentos y ácidos biliares). Su incidencia se cifra en un 30 a 60% de los niños con 
disfunción hepática asociada al Fracaso Intestinal 331. En adultos, su desarrollo se ha 
asociado con un segmento de intestino residual inferior a 50 cm 343.  
El signo clínico más precoz de la colestasis es la aparición de ictericia, que puede ser 
muy precoz en las dos primeras semanas de inicio de la NP, y aumentar en episodios 
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intercurrentes de sepsis. La histología de la colestasis muestra progresivamente 
proliferación de conductos biliares, fibrosis portal, fibrosis pericelular y cirrosis 
precoz369.  
Se define la colestasis como una hiperbilirrubinemia conjugada superior a 2 mg/dl 12 (o 
cifras de bilirrubina directa superior al 15-20 % de la cifra de bilirrubina total) y se 
considera colestasis severa si la bilirrubina directa es mayor de 3 mg/dl. Hay 
notificaciones de un aumento concomitante de la fosfatasa alcalina, GGT y 
transaminasas en aproximadamente un tercio de los niños con Fracaso Intestinal a la 4 ó 
6 semanas de recibir NP, si bien el aumento de fosfatasa alcalina también puede ser 
secundario a raquitismo en estos pacientes 117, 343. Mientras que unos autores identifican 
la cifra de GGT como marcador precoz de colestasis en pacientes con NP 342, otros 
grupos han sugerido que el indicador más sensible de colestasis precoz es un aumento 
de las concentraciones de ácidos biliares séricos, especialmente de ácido litocólico.  
Esteatosis hepática 
La esteatosis aparece en el 40-55% de los adultos con disfunción hepática asociada 
al Fracaso Intestinal, siendo rara en niños en los que se han descrito casos de aparición 
muy precoz (tras cinco días de NP) 342, 343. Su desarrollo es secundario a aportes 
excesivamente altos de hidratos de carbono 358, déficit de ácidos grasos esenciales o de 
aminoácidos como la taurina o colina 343. También se está investigando la participación 
del TNF- α en la patogénesis de la esteatosis. La histología revela infiltración grasa de 
los hepatocitos, que tiende a disminuir en semanas a pesar de mantener la NP, sobre 
todo si se reduce el aporte calórico 370. 
El signo clínico de sospecha del desarrollo de esteatosis hepática es la aparición de 
hepatomegalia con elevación transitoria de transaminasas, acompañado con menos 
frecuencia por aumento de la fosfatasa alcalina o bilirrubina 371.  
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Colelitiasis y barro biliar 
Se estima que alrededor del 20% de los niños con SIC desarrollan colelitiasis con 
una incidencia de barrro biliar que aumenta de un 6% en las tres primeras semanas de 
NP hasta un 100% a las 6-13 semanas 52, 372. La colelitiasis es más frecuente en 
pacientes con íleon remanente menor de 100 cm. debido a la saturación de la bilis por 
colesterol, consecuencia del déficit de sales biliares 68. El aumento del tamaño de la 
vesícula biliar observado en pacientes con NPT comparado con los que son alimentados 
con vía enteral se debe a la disminución de colecistoquinina, con reducción de la 
contractilidad de la vesícula biliar 363.   
En pacientes con SIC que conservan la vesícula biliar se aconseja realizar ecografía de 
control dos veces al año y algunos autores recomiendan la colecistectomía profiláctica, 
sobre todo si hay sintomatología o elevación de la bilirrubina o enzimas hepáticas, para 
evitar las complicaciones asociadas a la colelitiasis 1. 
8.1.3 PREVENCIÓN Y TRATAMIENTO 
 La prevención de la hepatopatía en pacientes con FI es objeto de estudio desde hace 
tiempo. Si fuese posible retrasar la evolución del daño hepático se podría evitar la 
eventual necesidad de un T. hepato-intestinal en el paciente con SIC 309, ofreciendo un 
mejor pronóstico si se realiza un TI aislado en ausencia de disfunción hepática grave 10.   
En la actualidad se conoce que la mejor forma de prevenir la hepatopatía sería la 
suspensión de la NP cuando los cambios histológicos son reversibles 368; no obstante, 
este tipo de soporte nutricional va a ser necesario en la mayoría de los pacientes. 
También otras medidas han demostrado ser eficaces en impedir la progresión de la 
lesión hepática hasta una situación irreversible (Tabla 20). En un futuro se plantea la 
aplicación de agentes anti-inflamatorios que inhiban los procesos inflamatorios locales 
y sistémicos que participan en la disfunción hepática en el paciente con SIC.  
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Tabla 20. Prevención y tratamiento de la disfunción hepática asociada al FI 343   
MEDIDAS PREVENTIVAS DE LA HEPATOPATÍA EN EL FI 
Reducir la duración de la NP 
Proporcionar nutrición enteral precoz 
Evitar sobrecarga calórica 
Reducir el sobrecrecimiento bacteriano 
Medidas de manipulación aséptica del catéter 
Ácido ursodesoxicólico 
 
Duración y composición de la NP 
Se debe intentar la discontinuidad precoz de la NP, con el ajuste de sus componentes 
a las pautas que han demostrado ser más beneficiosas 245. Se ha comprobado el efecto 
beneficioso del ciclado de la NP en la reducción del hiperinsulinismo y esteatosis 
hepática 373-375.  
Existen casos de niños con SIC dependientes de NP y con enfermedad hepática 
avanzada que logran una recuperación funcional y bioquímica de la lesión hepática 
después de la interrupción del aporte de lípidos intravenosos 353. Los lípidos 
administrados deben proporcionar suficientes ácidos grasos esenciales y limitar la 
peroxidación 352, pareciendo eficaces las emulsiones de aceite de oliva 354. La cantidad 
de lípidos intravenosos no debe de superar la cifra de 2-2,5 gr/kg/día y se debe 
disminuir o suprimir su administración ante la aparición de trombocitopenia, 
hiperbilirrubinemia o ictericia 353, 355. 
Para el aporte de aminoácidos existen soluciones pediátricas adaptadas a las 
necesidades de la infancia con aportes adecuados de cisteína, taurina y colina, aunque 
los beneficios concretos de la adición de éstos aún no son bien conocidos 356, 357, 376. 
Existe un trabajo en el que se tras la administración de glutamina a niños prematuros se 
objetiva una reducción en el tiempo de NPT y la incidencia de infecciones 377.  
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Se deben limitar los aportes de glucosa para reducir la esteatosis hepática 374, 378, así 
como controlar el contenido de hierro y aluminio en la solución de NP 361, 379.   
Nutrición enteral 
El inicio precoz de la alimentación enteral es la estrategia más efectiva para prevenir 
la hepatopatía, ya que favorece el flujo biliar disminuyendo la colestasis y el tamaño de 
la vesícula biliar. La estimulación del eje enterobiliar aumenta tras la administración de 
Triglicéridos de cadena larga (LCT) o leche materna 380. 
Los aportes calóricos diarios, vía parenteral o enteral, deben adaptarse a las 
necesidades del paciente, evitando la sobrecarga calórica total que empeora el daño 
hepático. La restricción de la ingesta calórica parece haber influido en la disminución de 
la incidencia de colestasis en los últimos 25 años 381. 
Sobrecrecimiento bacteriano 
El tratamiento del sobrecrecimiento bacteriano tanto médico, mediante 
descontaminación selectiva, como quirúrgico, es beneficioso en el tratamiento de la 
disfunción hepática en adultos y neonatos 5. Se ha informado de los beneficios de pro y 
prebióticos en revertir la esteatosis no alcohólica al reducir la endotoxemia y la 
liberación de TNF-α, por lo que podrían ser de utilidad en prevenir la hepatopatía 
asociada al Fracaso Intestinal 382. Si es bien tolerada, se debe añadir fibra en la nutrición 
enteral para prevenir el SCB 383. La administración de Saccharomyces boulardii, una 
levadura no patógena, tiene un efecto trófico en el intestino y reduce la traslocación 
bacteriana por disminuir el SCB y aumentar la secreción de inmunoglobulina A 384. 
Prevención de la sepsis 
La prevención de los episodios de sepsis asociados a catéter con medidas de 
manipulación aséptica es una de las medidas más importantes para prevenir la aparición 
de hepatopatía 344, 366. 
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Tratamiento médico 
Los fármacos empleados para la prevención y tratamiento del daño hepático actuán 
mejorando el flujo biliar con reducción del estasis en la vesícula biliar. Se propone la 
administración de ácido ursodesoxicólico 385 (15-30 mg/kg/día) o colecistoquinina  380, 
cuya producción endógena puede ser estimulada con bolos de aminoácidos o pequeñas 
cantidades de nutrientes vía enteral (incluso 5-10 ml/hora).  
La eficacia del fenobarbital (3-10 mg/kg/día) es discutida por algunos estudios 
presentando como principal efecto adverso la sedación 386. 
Tratamiento quirúrgico 
La presencia de hipoalbuminemia o prolongación del tiempo de protrombina en un 
paciente con signos clínicos de hipertensión portal conlleva la indicación de un 
trasplante hepático asociado al de intestino para aumentar las posiblidades de 
supervivencia del enfermo 316. 
8.2 SOBRECRECIMIENTO BACTERIANO (SCB) 
El sobrecrecimiento bacteriano se define como un aumento superior a 105 UFC/ml 
del contenido de bacterias anaerobias en el intestino delgado proximal, entre ellas 
Streptococcus (71%), Escherichia coli (69%), Staphylococcus (25%), Micrococcus 
(22%) y Klebsiella (20%) 387. 
En los pacientes con Síndrome de Intestino Corto, el SCB aparece por la alteración de 
los mecanismos naturales protectores como son el peristaltismo intestinal, la resección 
de la VIC, la acidez gástrica, los ácidos biliares y la inmunidad intestinal 172. La 
prevalencia de SCB varía considerablemente dependiendo de la existencia de VIC, íleon 
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8.2.1 FISIOPATOLOGÍA 
La proliferación bacteriana anómala en situaciones de resección intestinal empeora 
la malabsorción de nutrientes, incrementa la traslocación bacteriana y favorece el 
desarrollo de hepatopatía ya detallado. 
Malabsorción de nutrientes 
La lesión de la mucosa intestinal por las toxinas y proteasas de las bacterias va a 
exacerbar la malabsorción de nutrientes intraluminales. La desconjugación de las sales 
biliares por las bacterias y la deplección del pool de sales biliares impiden la 
solubilización de las micelas, apareciendo esteatorrea y malabsorción de vitaminas 
liposolubles 1. 
También aumenta la producción de ácido litocólico, con toxicidad directa sobre el 
enterocito. El daño al enterocito conlleva un aumento de la permeabilidad y una pérdida 
de actividad de las hidrolasas (peptidasas y disacaridasas), localizadas en el glucocálix 
del borde en cepillo, esenciales para la digestión de los aminoácidos. Así esta lesión 
predispone al desarrollo de una enteropatía pierde proteínas e hipoalbuminemia 389.  
La malabsorción de los hidratos de carbono es consecuencia de la deplección o 
interferencia con las disacaridasas. Estos hidratos de carbono son metabolizados por las 
bacterias a AGCC y aumentan la diarrea por incrementar la osmolaridad del fluido 
intestinal 55.  
Es frecuente la malabsorción de la vitamina B12 por captación de la misma por las 
bacterias en el intestino proximal, especialmente gérmenes gram-negativos, 
disminuyendo la cantidad de esta vitamina que alcanza el íleon distal para su absorción 
normal. Los niveles de vitamina K y ácido fólico se mantienen normales o aumentados 
como resultado de su síntesis por las bacterias 56. 
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Los productos de la deshidroxilación  de las sales biliares por las bacterias inducen 
diarrea coleriforme con pérdidas aumentadas de agua y electrolitos 4, 67. En el caso de 
colonización del intestino por bacterias como la Escherichia coli la situación se agrava 
con empeoramiento de la diarrea. 
Traslocación bacteriana 
El sobrecrecimiento bacteriano favorece el proceso denominado Traslocación 
bacteriana (TLB) que consiste en el paso de las bacterias y toxinas intraluminales desde 
el tracto gastrointestinal a tejidos extraintestinales como ganglios linfáticos 
mesentéricos, hígado, riñón y bazo o a la sangre 356, 390.  
Recientemente se ha confirmado la existencia de TLB mediante la técnica de Reacción 
en Cadena de la Polimerasa (PCR) que permite localizar a las bacterias mediante la 
identificación de su DNA 391. Las bacterias que aparecen con más frecuencia implicadas 
en este proceso son Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella pneumoniae, Escherichia coli 
y Proteus mirabilis 392.  
Un factor esencial implicado en el desarrollo de TLB en el SIC es el aumento de 
permeabilidad de la mucosa gastrointestinal, aunque el mecanismo intrínseco no es bien 
conocido 393. La TLB favorece la colestasis intrahepática y episodios de colangitis 
ascendente. También conlleva la existencia de sepsis hepatobiliar, manifiesta o larvada, 
consecuencia de una microflora intestinal alterada 130, 348, 364 y por colonización 
secundaria del catéter central. 
8.2.2 DIAGNÓSTICO 
El diagnóstico de sospecha del sobrecrecimiento bacteriano se basa en la clínica, con 
un amplio espectro de manifestaciones que varían en intensidad, caracterizadas por 
exacerbación de la diarrea, esteatorrea, anorexia, vómitos, dispepsia y crisis de 
distensión abdominal con timpanismo. Puede desencadenar alteraciones metabólicas 
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importantes o anemia megaloblástica, asociando pérdida de peso o retraso en el 
crecimiento si no es tratado 150.  El exceso de aporte de hidratos de carbono, que son 
malabsorbidos, puede producir acidosis D-láctica por la acción de microorganismos 
anaerobios gram-positivos en estos pacientes 394. 
 Debido a las dificultades técnicas e interpretativas de los actuales métodos 
diagnósticos del SCB, algunos autores proponen realizar un ensayo terapéutico con la 
administración de antibióticos de forma empírica 393. La prueba idónea para el 
diagnóstico del SCB es la aspiración y cultivo de líquido yeyunal en medios selectivos 
aeróbicos y anaeróbicos. Este método cuenta con limitaciones como son la potencial 
contaminación de la muestra por bacterias orofaríngeas durante la intubación, y el hecho 
de que el SCB puede ser parcheado de forma que la obtención de una única muestra 
puede dar un resultado falso negativo. 
También se han desarrollado varios test diagnósticos no invasivos denominados “Test 
del hidrógeno espirado” basados en que la digestión por las bacterias de hidratos de 
carbono no absorbibles genera hidrógeno que se exhala con el aliento 395. La medición 
de H2 en el aire espirado se realiza tras administrar una sobrecarga oral de glucosa (2 
gr/kg, aporte máximo 50 gramos) o lactulosa (12,5-25 gramos) detectándose un pico 
precoz de H2 en el aire espirado por el paciente. El diagnóstico de SCB se establece 
cuando el nivel de H2 exhalado aumenta a 20 partes por millón (ppm) o 10 ppm. en dos 
ocasiones respecto al basal. En individuos con SCB e intestino intacto el aumento 
máximo de H2 aparece en menos de una hora y es menos pronunciado que el pico de H2 
que se produce por las bacterias del colon. En pacientes con SIC, el tránsito intestinal 
acelerado puede invalidar la prueba debido a la llegada precoz de hidratos de carbono 
malabsorbidos al colon, donde son fermentados apareciendo un pico precoz de H2 que 
puede ser debido a SCB o simplemente el pico normal producido a nivel del colon 393. 
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La desventaja de esta prueba es que la administración de azúcares no absorbibles y 
osmóticos puede aumentar la diarrea en algunos pacientes.  
Otros métodos descritos para la detección inicial del SCB incluyen la determinación de 
los niveles de indican en orina y de D-lactato en suero 175. 
8.2.3 TRATAMIENTO 
Los diferentes tratamientos utilizados en el sobrecrecimiento bacteriano se aplican 
de forma empírica, pues hasta el momento no se han realizado ensayos clínicos 
controlados sobre la seguridad y eficacia de las terapias utilizadas 148, 396. El tratamiento 
básico del SCB consiste en la utilización de antibióticos de amplio espectro, 
especialmente los efectivos contra anaerobios, y suele precisar de suplementos de 
vitaminas liposolubles, vitamina B12 y ciertos minerales 393. La validez de la terapia se 
comprueba con la mejoría clínica, por la mejor tolerancia a la comida o principalmente 
por estudios de balance fecal. 
No existe consenso sobre los antibióticos de elección, recomendándose precaución 
con la administración de antibióticos de amplio espectro. Estos fármacos aumentan el 
riesgo de emergencia de bacterias multirresistentes y tienen efectos antifisiológicos en 
la flora bacteriana del colon, que debe ser preservada para la producción de AGCC. Una 
terapia antimicrobiana intermitente basada en el metronidazol oral (10-20 mg/kg/día) 
solo o asociado a  trimetoprim-sulfametoxazol (40-50 mg/kg/día) o gentamicina oral 
(25-30 mg/kg/día) ha demostrado ser efectiva 1. Entre los pocos estudios randomizados 
realizados, Attar y cols. encuentran mejoría clínica en pacientes con SCB tras 
administración de amoxicilina-clavulánico y norfloxacino 397. Existen diferentes pautas 
de tratamiento, desde su administración los primeros cinco días de cada mes hasta su 
posología continua, rotándolos cada 1 ó 2 meses para evitar el sobrecrecimiento de 
organismos resistentes. 
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Los agentes antimotilidad que se emplean con frecuencia en el SIC como la 
loperamida, empeoran el SCB al reducir la motilidad y enlentecer el tránsito, 
contraindicándose en pacientes con sobredesarrollo significativo. De igual modo, deben 
utilizarse con precaución fármacos antiácidos ya que la hipoclorhidia favorece el SCB.  
Se han administrado agentes procinéticos como la cisaprida en pacientes con SCB, pero 
no existen ensayos en pacientes con SIC 81.  
Los efectos beneficiosos de los pro y prebióticos en animales han sido 
suficientemente contrastados demostrando interferir con la adhesión, invasión y 
traslocación de las bacterias, neutralizar toxinas bacterianas, aumentar la función de 
barrera de la mucosa y modular la inmunidad intestinal por mantener la activación de 
las citoquinas 393. Aunque existen notificaciones aisladas del beneficio de bacterias 
probióticas como Lactobacilli plantarum 299v 398, o Saccharomyces boulardii 10 en 
niños con SIC y sobrecrecimiento bacteriano, actualmente no existe suficiente evidencia 
para recomendar el uso generalizado de bacterias probióticas en la prevención y 
tratamiento del sobredesarrollo 399. Son necesarios más estudios que muestren los 
posibles efectos secundarios asociados a la adición de una flora exógena a un intestino 
en situación de SCB 1, 400, sobre todo tras la notificación de al menos tres casos de 
bacteriemia en niños con SIC tratados con probióticos 401, 402. No se conoce si los 
diferentes constituyentes de la dieta pueden tener un papel en modificar la flora 
intraluminal endógena en el SIC. 
Otras medidas aplicadas en situaciones de ausencia de la VIC, especialmente si hay 
resección parcial del colon, son enemas salinos diarios o con polietilenglicol para 
disminuir el estasis 81. En casos seleccionados el tratamiento más eficaz del SCB es la 
aplicación de procedimientos quirúrgicos para mejorar el peristaltismo intestinal, como 
la técnica de Bianchi, o la resección de una anastomosis estrecha 10.  
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8.3 COMPLICACIONES ASOCIADAS A CATÉTER VENOSO CENTRAL 
Los pacientes con SIC van a precisar la inserción de un catéter venoso central  
(CVC) para el soporte nutricional y farmacológico, con aparición consecuente de 
diversas complicaciones mecánicas, infecciosas y por pérdida de accesos venosos 
profundos 403. 
8.3.1 TIPO MECÁNICO 
Entre las complicaciones de tipo mecánico están la oclusión, desplazamiento, rotura, 
torsión o pinzamiento del catéter y la desconexión del reservorio. 
Obstrucción del CVC 
La oclusión del CVC se produce por fenómenos como la malposición del catéter que 
se adhiere a la pared del vaso, la precipitación de nutrientes o la trombosis de la vía. 
Ésta última tiene una incidencia de 0,2 episodios por cada 1.000 días de catéter y 
supone un 25% de las pérdidas del CVC 190, 404. La introducción de nuevas soluciones 
para la manipulación del catéter ha disminuido los episodios de trombosis en los 
pacientes que precisan un CVC. La obstrucción puede ser de tipo unidireccional o 
completa 86.  
• Obstrucción unidireccional: el signo inicial y más frecuente de malfunción del 
catéter es el llamado efecto válvula que consiste en que se puede infundir a través del 
catéter, pero en cambio, no se puede aspirar debido a adherencia de la punta a la pared 
venosa o a un trombo en la punta del catéter. Ante tal situación, se aconseja efectuar 
maniobras dirigidas a evitar la adherencia a la pared del vaso como la colocación en 
posición de Trendelenburg y/o decúbito lateral o efectuar la maniobra de Valsalva. Si no 
se resuelve, se pasa a infundir una solución de uroquinasa a fin de disolver el hipotético 
trombo de la punta del catéter.   
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• Obstrucción completa: es ocasionada por una trombosis intraluminal o una 
trombosis amplia de la punta del catéter. En ocasiones es secundaria a una precipitación 
de fármacos. Es preciso realizar una ecografía-doppler para descartar trombosis venosa 
profunda que hasta entonces no haya dado síntomas clínicos por permitir un flujo 
venoso suficiente. Una vez confirmada la obstrucción, se procede de forma similar que 
en obstrucciones unidireccionales, pero si no se resuelve con las medidas descritas, hay 
que valorar la retirada y sustitución del catéter. Tras la resolución, se recomienda 
administrar heparina de bajo peso molecular en dosis profiláctica durante tres meses 405. 
8.3.2 TIPO INFECCIOSO 
Las complicaciones sépticas en pacientes con SIC son secundarias a los CVC que 
portan junto a fenómenos de traslocación bacteriana. La mayoría de los gérmenes que se 
aíslan en los hemocultivos de estos enfermos son Staphylococci coagulasa-negativo, 
Staphylococcus aureus, bacilos gram-negativos y candida albicans 406. A pesar de que 
en la mayoría de las sepsis asociadas a catéter se aislan organismos entéricos, también 
es frecuente la detección de bacterias cutáneas 406. 
 Los procesos infecciosos asociados a catéter suponen 200.000 infecciones anuales 
en EEUU, con una tasa de incidencia de 1,1-2,4 infecciones por cada 1.000 días de uso 
de catéter en niños 172, 407. En adultos con nutrición parenteral total la sepsis por CVC,  
representa el 61 % de las complicaciones asociadas a la NPT, con una incidencia de 0,8 
episodios por 1.000 catéteres y año 167. Estos procesos suponen el 31-50% de las 
muertes asociadas a NPT, además del hecho de que las infecciones de repetición 
contribuyen al progreso de la hepatopatía 19, 86.  
 Para su tratamiento se utiliza antibioterapia sistémica empírica para cubrir 
Staphylococci meticilin-resistentes (vancomicina) y gérmenes gram-negativos 
(cefotaxima). En los últimos años se ha constatado una disminución del número de 
 134
Antecedentes y estado actual del SIC 
infecciones debido a mejoras en el diseño de los catéteres y técnicas de repuesto. 
También ha influido la introducción de nuevas soluciones en las manipulaciones del 
CVC, como la denominada “solución antibiótico-heparinizante” compuesta por 
vancomocina, ciprofloxacino y heparina 152, 408. 
8.3.3 PÉRDIDA DE ACCESOS VENOSOS PROFUNDOS 
El catéter se coloca en primer lugar en la vena cava superior accediendo a través de 
la vena yugular interna. Si esta vía no es accesible, se sitúa en la vena cava inferior a 
través de la vena femoral, resultado este acceso de segunda elección por ser más 
susceptible a la infección. Otras alternativas cuando los accesos habituales se trombosan 
son la vía transhepática, translumbar o la inserción del catéter intraauricular mediante 
toracotomía 409-411. Las complicaciones asociadas a la pérdida progresiva de accesos 
venosos profundos son el síndrome de la vena cava superior, la embolia pulmonar o 
trombosis sépticas 28. 
 La incidencia de trombosis es de 0,2 episodios por 1.000 catéteres y día 
representando el 12% de las complicaciones asociadas a NPT 412. Ante la sospecha 
clínica (dolor, edema, palidez, cianosis...) u obstrucción completa del catéter el 
diagnóstico se confirma mediante ecografía-doppler y determinación de D-dímeros. El 
tratamiento se realiza con heparina de bajo peso molecular seguida de un tratamiento 
profiláctico de mantenimiento 15, 86. 
8.4 ENFERMEDAD PÉPTICA 
Tras la resección intestinal se produce una situación de hipersecreción gástrica e 
hipergastrinemia que generalmente dura unos seis meses 62. Este aumento de secreción 
conlleva una reducción en la absorción de nutrientes por inactivación de las enzimas 
pancreáticas y desconjugación de las sales biliares en el medio ácido 413. La 
malabsorción de los lípidos y el aumento de la carga de solutos agravan la diarrea en 
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estos pacientes. Dependiendo de su duración, también puede asociarse la aparición de 
enfermedad péptica con dispepsia, reflujo gastroesofágico y hemorragia por esofagitis. 
El tratamiento se realiza con antagonistas de los receptores H2 e inhibidores de la 
bomba de protones, pudiendo ser necesario administrar altas dosis intravenosas al inicio 
hasta que pueda utilizarse la vía oral 414. En pacientes con SIC se ha demostrado un 
aumento de la absorción intestinal tras el tratamiento con cimetidina 415, así como una 
disminución de las pérdidas fecales tras administrar omeprazol 416.  
Los análogos de la somatostatina pueden ser útiles en un limitado número de pacientes 
pero no se puede indicar su uso generalizado por presentar desventajas asociadas. En 
casos seleccionados la realización de una vagotomía y píloroplastia puede ser de 
utilidad en reducir la acidez intraluminal, resultando también beneficiosa para reducir el 
riesgo de úlceras duodenales 77. 
8.5 NEFROLITIASIS 
Hasta un 60% de los pacientes con SIC presentan hiperoxaliuria, con una incidencia 
de nefrolitiasis de oxalato cálcico del 25% en pacientes con un segmento de ID menor 
de 200 cm. y colon intacto 53, 59. También hay mayor riesgo de litiasis renal por otros 
mecanismos, como la elevación del ácido úrico (favorecido por la deshidratación 
crónica), la acidosis metabólica, y la disminución de los valores de magnesio y citrato 
en orina, sustancias que normalmente inhiben la formación de cálculos 87. 
 La prevención de esta patología incluye la recomendación de una dieta baja en 
oxalatos 86, suplementos orales de calcio, así como la protección de la luz de las 
soluciones de nutrición parenteral para evitar la metabolización de vitamina C a oxalato 
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8.6 ACIDOSIS D-LÁCTICA 
Los pacientes con SIC y colon preservado tienen aumentado el riesgo de acidosis 
láctica por fermentación por las bacterias intestinales de los hidratos de carbono no 
absorbidos cuando éstos llegan al colon. Se produce un incremento de AGCC que 
generan un medio ácido en el que proliferan bacterias resistentes al medio ácido y 
productoras de ácido láctico (Lactobacillus acidophilus, Lactobacillus fermenti, 
Clostridium perfringens y Streptococcus bovis) 86. Los dos isómeros del ácido láctico, 
D-lactato y L-lactato, pasan a la sangre, pero el L-lactato se metaboliza más rápido y 
sólo el D-lactato se acumula 418. 
 La clínica acompañante consiste en episodios recurrentes de alteraciones 
neurológicas variadas como confusión, somnolencia, debilidad, ataxia, alucinaciones, 
irritabilidad o agresividad 419. El diagnóstico se realiza mediante la objetivación de 
acidosis metabólica con anión gap aumentado y niveles de ácido láctico normales, ya 
que las técnicas convencionales sólo determinan el isómero L-lactato. Si es posible 
determinar el isómero D-lactato, éste aparecerá aumentado en sangre (>3 mmol/L) y 
orina 420. 
 El tratamiento consiste en la corrección de la acidosis con una perfusión de 
bicarbonato sódico, antibióticos orales no absorbibles para eliminar las bacterias 
colónicas (neomicina, vancomicina o metronidazol) y, en último caso, restringir los 
hidratos de carbono en la dieta. No existen recomendaciones acerca de la duración de 
este tratamiento, ya que apenas existe bibliografía sobre casos clínicos de acidosis D-
láctica 394. Otra opción terapéutica propuesta son los probióticos como Bifidobacterium 
sp, Bifidobacterium brebe o Lactobacillus casei, que recolonizan el intestino con flora 
no patógena productora de ácido L-láctico, aunque la efectividad de estos agentes no 
está demostrada con certeza 421.  
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Para la prevención de recurrencias a largo plazo se realiza una dieta baja en hidratos de 
carbono y ciclos periódicos de tratamiento con antibióticos.  
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9. PRONÓSTICO 
 En los últimos años el pronóstico de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto 
ha mejorado de forma considerable gracias a los avances conseguidos en el tratamiento 
nutricional, farmacológico y quirúrgico. Se estima que en torno al 60% de los niños con 
SIC consiguen la independencia de la NP, notificándose tasas de Adaptación Intestinal 
variables (25-77%) debido a la heterogeneidad de las muestras analizadas, con 
segmentos intestinales residuales de diferente longitud 5, 12, 13, 76, 88, 133. En la edad adulta, 
la tasa de autonomía digestiva oscila entre el 50% y 75% de los enfermos con esta 
patología 19, 59. En el numeroso grupo de pacientes con SIC de origen neonatal la tasa de 
AI es alta: aproximadamente el 51-80% de estos niños logran suspender la NP durante 
la infancia, entre el primer y segundo año de vida 5, 20, 76.  
Los estudios de seguimiento de pacientes sometidos a técnicas de Reconstrucción 
autóloga del intestino constatan que la adquisición de la autonomía enteral se produce 
lentamente a lo largo de los años. Existen evidencias de que los beneficios logrados a 
los cinco años de la cirugía persisten transcurridos diez años 289. 
No obstante y a pesar de los avances, el SIC supone aún una importante causa de 
morbilidad y mortalidad infantil, difícil de estimar por la ausencia de grandes series 3. 
Los pacientes con Fracaso Intestinal permanente sobreviven más tiempo gracias a las 
nuevas soluciones de nutrición parenteral, pero su administración está asociada a un 
aumento de la aparición de complicaciones. 
 9.1 FACTORES PRONÓSTICOS  
Desde que en 1.972 Wilmore publicara un análisis retrospectivo de la supervivencia 
de niños con SIC, numerosos autores han estudiado los posibles factores que intervienen 
en el pronóstico del paciente con esta enfermedad. Este autor sugirió que si se resecaba 
la válvula ileocecal, se precisaba de un segmento yeyuno-ileal mayor de 38 cm. para 
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alcanzar la autonomía digestiva, mientras que en pacientes con la válvula preservada, un 
segmento mayor o igual a 15 cm. era suficiente para conseguir la adaptación 25. 
La mayoría de los estudios posteriores han coincidido en señalar la longitud y la 
zona de intestino resecada como el marcador pronóstico más importante, junto al 
restablecimiento de la continuidad del colon o la presencia de VIC como factores 
también relevantes 8, 19, 27, 59, 133, 245. Como en otros aspectos de esta patología, la 
diversidad de muestras dificulta poder extraer conclusiones más definidas de las series 
publicadas. Entre los marcadores pronósticos propuestos en el SIC se encuentran los 
detallados a continuación (Tabla 21).  
Tabla 21. Factores asociados a mal pronóstico en el SIC 
FACTORES DE MAL PRONÓSTICO EN EL SIC 
Menor longitud de intestino residual 
Ausencia de VIC 
Ausencia de continuidad intestinal 
Nutrición Parenteral prolongada 
Aportes enterales bajos 
Niveles de citrulina plasmática bajos 
Equipo médico no especializado en Fracaso Intestinal 
Aparición de complicaciones: hepatopatía o sepsis 
Niño mayor edad frente al SIC neonatal 
 
• Longitud intestino residual: se han notificado casos excepcionales de niños con 10 
cm. de intestino residual que conseguían la AI 10, 421; sin embargo, los resultados 
apuntan a que hasta un 40% de los niños con un segmento intestinal inferior a 40 cm. y 
ausencia de válvula ileocecal presentan Fracaso Intestinal 107. En adultos, la 
probabilidad de dependencia prolongada de la NP en situaciones de intestino delgado 
inferior a 50 cm. es del 90%, disminuyendo al 10% si el segmento intestinal residual 
supera los 100 cm. 19.  
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Algunos autores señalan una correspondencia entre la longitud mínima de ID predictora 
de la evolución y el modelo anatómico de SIC en la edad adulta. Así, en los tipos II 
(anastomosis yeyunocólica o íleocólica) y III (anastomosis yeyuno-ileal) en los que el 
intestino remanente sea anormal, es preciso de un segmento superior a 100 cm. para 
lograr la Adaptación Intestinal 19, 59.  
• Factores quirúrgicos: el restablecimiento de la continuidad del colon se ha asociado 
a una mejor evolución de los pacientes con SIC 107. En cuanto a la válvula ileocecal, 
aunque se supone que la preservación de ésta debe asociarse a un mejor pronóstico, 
varios trabajos no han podido demostrar esta asociación tras el análisis estadístico 4, 76. 
• Duración de la NP: la probabilidad de suspender la NP domiciliaria disminuye a 
menos de un 10% si la autonomía no se consigue durante los dos primeros años de 
administración de NP 27. Sondheimer y cols. observan que las probabilidades de AI son 
mínimas transcurridos 36 meses con NP, por lo que sugieren valorar de forma 
individualizada la realización de técnicas de Reconstrucción autóloga del intestino en 
los pacientes en esta situación 364. En cuanto a los factores que pueden influir en una 
menor duración de la NP, Andorsky y cols. determinan que sólo la mayor longitud de 
intestino residual es un factor independiente predictor de una menor duración de la NP 
en el SIC neonatal 76. Goulet y cols. encuentran que en la mayor duración de la NP 
influye de forma significativa la ausencia de válvula ileocecal además de la longitud 
intestinal residual 107.  
• Tolerancia enteral: la tolerancia de un aumento progresivo de los aportes enterales 
se asocia a un buen pronóstico, de forma que sólo un 5-10% de los pacientes que toleran 
un 75% de la alimentación vía enteral a los tres meses de edad desarrollan Fracaso 
Intestinal107.   
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• Niveles de citrulina plasmática: la utilidad de la citrulina como factor predictor 
pronóstico parece ser mayor que el de la clasificación anatómica del SIC (tipos I a III), 
debido al valor de ésta como marcador de la capacidad absortiva 16. 
Transcurridos dos años desde la cirugía de restablecimiento de la continuidad intestinal, 
un nivel de citrulina inferior a 20 µmol/L se asocia con el desarrollo de FIP con un valor 
predictivo negativo del 86%  y positivo del 95%. En el caso de los niños con SIC, 
niveles de citrulina superiores a 19 µmol/L tienen una alta sensibililidad (94%) para 
predecir el desarrollo de tolerancia enteral 17, 18.  
• Experiencia profesional: existen evidencias de que la experiencia del equipo médico 
que supervisa la administración de la NP es esencial 97. Las Instituciones que tratan un 
amplio número de casos de SIC tienen tasas superiores de supervivencia y menos 
complicaciones asociadas al Fracaso Intestinal 107. Estos mejores resultados se ven 
favorecidos porque si es necesario se posibilita la realización de un trasplante intestinal 
en el momento idóneo 1. 
• Hepatopatía: el desarrollo de enfermedad hepática progresiva es un factor de mal 
pronóstico en el paciente con SIC 133. Los trabajos realizados han identificado diversas 
variables como factores predictores de una mala evolución en el curso de la 
enfermedad: 
- Spencer y cols. señalan que la aparición de niveles de bilirrubina conjugada 
superiores a 2,5 mg/dl resultan ser un factor predictivo de mortalidad con una 
sensibilidad del 91% 422. También Bueno y cols han encontrado mayor tasa de 
mortalidad si se detectan niveles de bilirrubina conjugada superiores a 3 mg/dl 
cuando el paciente es referido para valoración a un Centro Médico especializado117. 
- Elevaciones de transaminasas en 2 ó 3 niveles su valor normal se asocian a la 
aparición de fallo hepático según Goulet y cols. 10. 
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• Edad del paciente en la resección intestinal 97, 245: el hallazgo de que el intestino 
delgado duplica su longitud en el último trimestre de gestación ha sugerido que el 
pronóstico en el SIC neonatal debe ser mejor en recién nacidos prematuros que en 
nacidos a término, quedando esta hipótesis en estudio 423. En otros grupos de edad, la 
relación entre la edad y el potencial de Adaptación Intestinal no está clara.  
• Otros factores: el pronóstico del paciente en Fracaso Intestinal empeora ante la 
presencia de episodios frecuentes de sepsis asociada a CVC, pérdida sucesiva de 
accesos venosos o alteraciones hidroelectrolíticas refractarias al tratamiento 20. Los 
niños con atresia intestinal parecen tener peor pronóstico, pero por el momento la 
influencia en el proceso de adaptación de las diferentes etiologías de base que ocasionan 
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 Tabla 22. Factores pronósticos en el SIC  
AUTOR    (AÑO) n    (PERIODO) EVOLUCIÓN FACTORES PRONÓSTICOS EN EL SIC 
WILMORE  25       (1972) 50 niños  (1955-72) - Mayor mortalidad si:      - ID <15cm. con VIC           - ID < 40cm. sin VIC 
 
GOUTTEBEL 424    (1986) 
 




42 niños   (13 años) - Mayor posibilidad AI si:- Mayor longitud ID             - Tolerancia precoz NE 
GOULET 107                 (2005) 86 niños  (1970-88) Tasa Sv 82% 
Mayor posibilidad FI si: - Atresia intestinal                - Sobrecrecimiento bacteriano 
                                         - ID < 40cm. sin VIC           - Resección del colon                         
GEORGESON 129   (1992) 52  niños (1978-90) 
Tasa AI 75% 
Tasa Sv 83% 
Mayor posibilidad AI si:- Mayor longitud ID 
 
THOMPSON 5       (1995) 
 
112 niños  (1980-94) Tasa AI 51% Mayor posibilidad FI si: -ID <30cm       - Ausencia VIC         (97,5% SIC neonatal) 
CARBONNEL 59     (1996) 103 adultos 
Tasa AI 75% 
Tasa Sv 87% 
Mayor posibilidad FI si: 
-Tipo I: <115 cm., tipo II: < 60 cm., tipo III < 35 cm. de ID residual 
GUARINO 13           (2003) 48 niños (1997-2001) 
Tasa AI 40% 
Tasa Sv 92% 
Mayor posibilidad AI si: - Mayor longitud ID               - Presencia VIC 
MESSING 19                 (1999) 124 adultos (1980-92) 
Tasa AI 55%(5a) 
Tasa Sv 75%(5a) 
Mayor posibilidad AI si: - Mayor longitud ID               - Presencia  íleon terminal  
                                         -  Colon en continuidad    
ANDORSKY 76         (2001) 
30 neonatos 
(1985-98) 
Tasa AI 67% 
Tasa Sv 70% 
Factores menor duración de NP:-Mayor porcentaje calorías NE (6 sem tras cirugía) 
- Mayor longitud ID          - Fórmula hidrolizada             - Leche materna 
 
KOFFEMAN 61         (2003) 
 
871 niños Metanálisis  Mayor posibilidad AI:- ID>50-70cm. y colon intacto    - ID >150-200 cm. sin colon 
QUIROS-TEJEIRA 12 
(2004) 
78 niños (1975-2000) 
Tasa AI 77% 
Tasa Sv 73% 
Mayor posibilidad AI si: 
- ID >38cm.                      - Presencia VIC                    - Colon izquierdo preservado 
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9.2 FACTORES QUE INTERFIEREN CON LA ADAPTACIÓN 
INTESTINAL 
 Se han identificado diversos factores que van a interferir con el proceso de 
Adaptación Intestinal, empeorando el pronóstico del paciente con SIC 27, 425 (Tabla 23). 
Entre ellos se encuentran: 
• Factores quirúrgicos como la ausencia de continuidad intestinal o la aparición de 
segmentos con estenosis.  
• Trastornos motores: la presencia de un peristaltismo ineficaz o tránsito acelerado. 
• Factores nutricionales: los pacientes que no reciben nutrición enteral tienen peor 
pronóstico, así como niños con malnutrición o diarrea grave. Entre los nutrientes 
aportados, estudios recientes en ratas encuentran que la arginina puede tener un efecto 
perjudicial sobre la mucosa intestinal en el periodo post-resección, al inhibir la 
proliferación del enterocito y aumentar la apoptosis 426. 
• Factores hormonales: el octreótido disminuye la proliferación celular e inhibe la 
adaptación estructural 260 a través de mecanismos como la inhibición de la síntesis 
proteíca esplácnica, disminución del flujo sanguíneo, reduccción de la incorporación de 
proteínas a la mucosa, así como la tasa de crecimiento de las vellosidades 427. Se 
contraindica su uso en la primera etapa post-resección objetivándose también un riesgo 
incrementado de colelitiasis e inhibición del crecimiento en niños.  
• Desarrollo de complicaciones: la evolución de la hepatopatía produce un 
agravamiento del estado del paciente interifiendo con el logro de la autonomía 
digestiva. Los episodios de sepsis sistémica y el sobrecrecimiento bacteriano tienen 
efectos negativos sobre el proceso de adaptación. Se ha señalado que puede ser 
beneficiosa la descontaminación selectiva del intestino y añadir factores probióticos, por 
ejemplo especies de anaerobios gram-positivos 27.  
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Estos gérmenes pueden competir con organismos gram-negativos entero-adherentes, 
tóxicos para la mucosa, que pueden migrar al peritoneo o hígado causando sepsis o 
infección local 174. 
 Tabla 23. Factores que interfieren con la Adaptación Intestinal 
FACTORES INHIBIDORES  ADAPTACIÓN INTESTINAL 
F. QUIRÚRGICOS 
- Ausencia de continuidad intestinal 
- Estenosis intestinal 
TRASTORNOS 
MOTORES 
- Peristaltismo ineficaz 
- Tránsito acelerado 
F. NUTRICIONALES 
- Ausencia de nutrición enteral 
- Malnutrición 
- Diarrea 
- Administración de arginina 




- Sobrecrecimiento bacteriano 
- Sepsis sistémica  
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10. SUPERVIVENCIA 
Las principales causas de morbi-mortalidad en el Síndrome de Intestino Corto son la 
sepsis y el fallo hepático 1, 3, 79, 145, con una supervivencia transcurrido un año del 
diagnóstico de cirrosis hepática de sólo el 20-30% 101, 308.  
En la última década la tasa de supervivencia del SIC infantil ha aumentado hasta 
alcanzar cifras de un 72-93%, según las series 12, 88, 126, 422, y situándose en torno al 90% 
en la edad adulta. También ha mejorado de forma considerable la supervivencia de los 
niños con SIC neonatal y resecciones extensas, informando Goulet y cols. de tasas 
cercanas al 90% (87 niños) 107. Otro estudio más reciente realizado en pacientes con SIC 
neonatal en Canadá obtiene una tasa de supervivencia en un periodo de dos años del 
62,5% 133.  
Entre las series divulgadas destacan los resultados aportados por un estudio reciente que 
incluye 141 casos de SIC pediátrico con una tasa de supervivencia global del 93% 
(periodo estudio 20 años) 88. Otra cohorte de niños con SIC secundario a defectos de la 
pared abdominal obtiene una supervivencia total del 76%, que desciende al 33% entre 
los niños con segmento yeyuno-ileal  menor de 15 cm. 428.  
Sudan y cols. 146 publican una serie de 50 pacientes (30 niños y 20 adultos) sometidos a 
procesos de reconstrucción autóloga intestinal con una excelente tasa de supervivencia 
trasncurridos dos años (86%), significativamente mayor que otros trabajos que aplican 
procesos de alargamiento con cifras de supervivencia entre el 45% y un 78% 283, 288.  
 El desarrollo de programas de NP domiciliaria ha mejorado el pronóstico de los 
pacientes con SIC. Los datos del Registro Europeo y Americano de NPD revelan que el 
75% de los pacientes con SIC causado por una enfermedad de base no maligna 
suspenden la NP, normalmente en los dos primeros años en adultos, y más adelante en 
el caso de los niños 97.  
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La tasa de supervivencia de los pacientes con Fracaso Intestinal en NPD transcurridos 1 
y 5 años fue mayor en la edad pediátrica, con cifras de 97% y 89% respectivamente, que 
en adultos, con tasas del 91–97% y 62–68% 10, 429. Los fallecimientos por 
complicaciones asociadas a la NPD fueron el 23–42% del total de las muertes en niños 
con NPD y el 5–20% en adultos 304.  
10.1 MORTALIDAD PRETRASPLANTE 
El informe UNOS (1.993-2.001)  publicado en EEUU por la denominada Red Unida 
para Compartir Órganos (United Network for Organ Sharing) refleja que la mortalidad 
en lista de espera de los candidatos a TI es mucho mayor comparada con la de los 
candidatos a trasplantes de otros órganos 312. Según la actualización de este informe en 
el año 2.005, el 75% de los pacientes que entran en lista de trasplante de intestino 
precisan también de un trasplante hepático, lo cual refleja un retraso en la valoración de 
estos enfermos que son incluidos en lista cuando han desarrollado una hepatopatía 
irreversible 430. La consecuencia de este hecho es que al tratarse de pacientes más 
deteriorados, la mortalidad pretrasplante se eleva, de forma que el 84% de los pacientes 
fallecidos en lista de espera esperaban un T. hepato-intestinal, mientras que sólo el 7% 
de los pacientes fallecidos en lista precisaban un T. Intestinal aislado 311. 
El grupo de Miami, uno de los Centros con mayor experiencia en trasplante 
intestinal, refiere una mortalidad en lista de espera del 15,4% en una serie de 182 
pacientes con Fracaso Intestinal candidatos  a TI. El 96% de los pacientes fallecidos 
tenían fallo hepático y sólo un paciente fallecido era candidato a TI aislado. Este Centro 
notifica que el 68% de los pacientes que entran en lista de espera son trasplantados con 
una mediana de tiempo de espera de 53 días (1-1604 días) 299. Estos datos datos 
contrastan con los publicados por el el registro UNOS que recoge periodos de espera 
comprendidos entre 201 y 343 días hasta el trasplante intestinal 430, similares a los del 
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grupo de Pittsburg de 10,1 ± 1,3 meses 117. Esta Institución señala que la supervivencia 
de los niños con hepatopatía avanzada transcurridos dos años tras el trasplante fue 
mucho menor, aunque se realizase un T. hepato-intestinal  (14,2%) comparada con la 
supervivencia de los niños que precisaban o recibían un TI aislado (73,0%) 117.  
Medidas para disminuir la mortalidad pretrasplante 
Se han propuesto varias estrategias para disminuir la alta tasa de mortalidad de los 
pacientes candidatos a un trasplante intestinal como son 101: 
• Referencia precoz a Centros Especializados: los pacientes con FI que presenten los 
siguientes factores de riesgo, asociados a mayor mortalidad pretrasplante, deben ser 
remitidos para su valoración precoz 150:  
- Desarrollo de FI con menos de un año de edad. En la serie de Pittsburgh objetivan 
una alta tasa de mortalidad pretrasplante entre los niños con SIC neonatal (69,5% el 
primer año en lista) frente a niños que sufren FI a partir del año de vida (41% el 
primer año) 117. 
- Procedimientos quirúrgicos previos. 
- Niveles de bilirrubina mayores de 3 mg/dl.  
- Trombocitopenia.  
- Presencia de fibrosis hepática en puentes o cirrosis. 
• Técnicas quirúrgicas alternativas al T. intestinal: las dificultades para encontrar 
donantes adecuados aumentan en los receptores pediátricos, especialmente en niños de 
muy bajo peso como es el caso del SIC neonatal. Esto ha llevado al diseño de 
procedimientos como la reducción hepática 117, 313 o el trasplante secuencial en el que se 
trasplanta primero un lóbulo o segmento hepático y en una etapa posterior se realiza un 
TI aislado 431.  
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• Modificación del modelo de asignación del T. hepático: los pacientes que precisan 
de un injerto hepato-intestinal  son una minoría (menos de un 1% en 1.993) dentro del 
grupo de enfermos que precisan trasplante de hígado. Desde 1.994 se venía observando 
cómo la tasa de mortalidad de candidatos a trasplante hepático descendía 
moderadamente mientras que mortalidad de los candidatos a T. hepato-intestinal  
aumentaba de forma significativa, sobre todo en el grupo de pacientes menores de 18 
años 312. Además de influir una mayor susceptibilidad a la sepsis en estos pacientes, se 
estimó que este aumento de mortalidad de los que esperaban un THI se veía influido por 
la puntuación que se aplicaba para asignar los trasplantes (denominada “Chile-Turcotte-
Pugh score”), pues perjudicaba a los candidatos a THI frente a los que precisaban T. 
hepático aislado. Esta gran discrepancia en la mortalidad en lista entre el THI y de otros 
órganos, ha llevado a tomar medidas recientemente para priorizar la realización del 
trasplante a los candidatos a THI. Habrá que esperar a los resultados del nuevo modelo 
implantado, llamado “End-Estage Liver Disease (MELD)/Pediatric End-Stage Liver 
Disease (PELD)”, para ver si consigue disminuir la tasa de mortalidad de este grupo de 
enfermos 300.  
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11. RESULTADOS DEL TRASPLANTE INTESTINAL 
La última actualización del RITI en al año 2.005 recoge la realización de casi 1.300 
trasplantes de intestino en todo el mundo (Tabla 24) 101. El 68% de los niños 
trasplantados padecían un Síndrome de Intestino Corto, siendo las enfermedades 
primarias más frecuentes en los niños sometidos a TI la gastrosquisis (21%), el vólvulo 
intestinal (17%) y la enterocolitis necrotizante (12%). Otras patologías menos 
prevalentes fueron el POCI (9%), la atresia intestinal (8%) y la necesidad de un 
retrasplante (8%) 100. En la edad adulta los diagnósticos primarios más habituales fueron 
la isquemia intestinal (23%), la enfermedad de Crohn (14%) y traumatismos 
abdominales (10%) 100. 
La modalidad de trasplante más frecuente fue el TI aislado (44%), pero también existe 
un alto número de trasplantes combinados hepato-intestinales (38%) y un menor 
número de T. multiviscerales (18%) 101. Aproximadamente el 60% de los trasplantes se 
realizan en pacientes menores de 18 años. 
Tabla 24. Registro Internacional de Trasplante Intestinal (año 2005) 101 
TIPO 
TRASPLANTE 
NIÑOS ADULTOS n 
T. Intestinal 37% 56% 570 
T. Hepato-intestinal 50% 20% 490 
T. Multivisceral 13% 24% 232 
 
 Un estudio multicéntrico realizado recientemente en Europa en pacientes con 
Fracaso Intestinal y NPD ha estimado una tasa de candidatos a trasplante intestinal en la 
edad pediátrica de entre 0,9 y 2 candidatos por millón de habitantes y de 0,3 a 0,8 
candidatos en adultos. Los resultados determinan que un 35% de los niños con Fracaso 
Intestinal en NPD llegan a ser candidatos a TI frente a un 15% de los adultos 304.  
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11.1 SUPERVIVENCIA TRAS EL TRASPLANTE INTESTINAL 
A pesar de la experiencia acumulada y los avances en la inmunosupresión, el TI es 
un proceso que todavía asocia una elevada morbilidad y mortalidad. La tasa de 
mortalidad en los pacientes sometidos a este trasplante es cercana al 50%, con una 
mayor incidencia en los primeros seis meses tras el procedimiento. Las principales 
causas de mortalidad son cuadros de sepsis (46%) y episodios de rechazo (12%) 
seguidos del linfoma (7%) 100. La supervivencia más prolongada notificada en la 
actualidad tras un TI se sitúa en 17 años 36. 
El RITI del año 2.003 señalaba una superviencia del paciente y del injerto al año del 
trasplante de un 77%-65% para el TI aislado; un 60%-59% en el THI y un 66%-61% en 
el multivisceral 101 (Tablas 25, 26). La menor tasa de supervivencia en el THI frente al 
TI aislado parece estar en relación con el mayor deterioro de los enfermos en el 
momento del trasplante 28. Esta mayor mortalidad contrasta con una incidencia de 
rechazo celular menor en el trasplante combinado de hígado e intestino que en el TI 
aislado 27. 
En el IX Simposio Internacional de TI realizado en el año 2005, se difundieron datos 
muy alentadores de un aumento en la supervivencia a corto plazo (1 año) del injerto y 
del paciente superior al 80% durante el periodo 2003-2005 101. Estos buenos resultados 
se atribuyen a la mejor selección del receptor, en base a los factores que se van 
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Tabla 25. Supervivencia tras el TI (Registros Internacionales)  
 
TASA SV 
(1 año) (%) 
 
TASA SV 
(5 años) (%) 
 
TASA SV 
(10 años) SERIE 
TRASPLANTES 
(n) 
TI THI TM Global TI THI Global TI THI 




Injerto 72 56 - 64 73 39 37 - - 






Injerto 78,5 69,1 - - 40,1 50,1 - 27,9 37,1 








Paciente 77 60 66 - - - - - - 
 
Tabla 26. Supervivencia tras el TI (Series Nacionales)  
 
TASA SV 
(1 año) (%) 
 
TASA SV 
(3 años) (%) 
 
TASA SV 







TI THI TI THI TI THI 





(71) Injerto 62 - 44 


















Niños (52) Injerto 53.5 43 65.5 62 - 
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(1 año) (%) 
 
TASA SV 
(3 años) (%) 
 
TASA SV 




44 32 - 

















44 44 - 
 
A pesar de que el TI se considera una terapia de rescate en el Fracaso Intestinal, los 
resultados muestran que la supervivencia tras el trasplante es comparable con la de los 
pacientes con NPD por diferentes enfermedades primarias 104. Estudios comparativos 
encuentran una supervivencia transcurrido un año del TI del 92%, similar a la tasa de 
supervivencia tras un 1 año de tratamiento con Nutrición Parenteral (88%) 316, 432. Sin 
embargo, a largo plazo la supervivencia tras el trasplante (50% a 5 años) no es tan 
buena comparada con la del paciente con SIC de etiología no maligna en NPD (75% a 5 
años) 97. 
Factores pronósticos en el Trasplante Intestinal 
La experiencia acumulada en el TI recogida por el RITI ha permitido identificar 
diversas variables que parecen estar asociadas a mayor supervivencia tras el trasplante 
101: 
• Estancia del candidato a trasplante en el domicilio frente a los que estaban 
hospitalizados en el momento de realizar el trasplante (Sv a 1 año 74% vs. 59%, p< 
0,00001). 
• Experiencia del equipo quirúrgico superior a 10 trasplantes intestinales realizados. 
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• Referencia precoz a un Centro Especializado en Fracaso Intestinal y trasplante 
intestinal 117. 
• Edad del receptor. 
• Inducción de inmunosupresión con anticuerpos monoclonales antirreceptores de 
interleukina-2 o globulina anti-timocítica. La supervivencia al año del injerto fue 
superior al 80% en pacientes que eran sometidos a inducción con globulina anti-
timocítica y mantenidos con tacrolimus. 
Con anterioridad a esta publicación, el grupo de Pittsburgh señalaba como factores 
asociados a un peor pronóstico tras el TI: la administración de dosis excesivas de 
inmunosupresores, el uso de esteroides, el estatus serológico del donante y del receptor 
respecto al CMV y la inclusión de segmentos del colon 42. El gupo de Miami obtiene 
mejores resultados en la modalidad de T. multivisceral, en receptores mayores de 1 año 
de vida y con el uso de daclizumab 299.  
Resultados discordantes entre las series publicadas hacen que actualmente no se 
aconseje la inclusión del hígado en el injerto, pero es un tema en debate, sobre todo 
desde la publicación del último informe del RITI, que informa de una supervivencia a 
largo plazo superior en el THI, que contrasta con los anteriores resultados en los que la 
mayor supervivencia era para el TI aislado 36, 101, 299.  
Evolución tras el trasplante 
La evolución de los pacientes que sobreviven más de seis meses tras la realización 
del trasplante es buena, con beneficios en su estado nutricional y calidad de vida 433, 434. 
Más del 80% de los supervivientes tras el trasplante consiguen la Adaptación Intestinal 
y reanudan la realización de actividades cotidianas. Un 4% requieren aportes de fluidos 
intravenosos y un 6% precisan de un soporte intermitente de NP 301. 
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Entre los pacientes con mala evolución se objetiva que un 13% de los injertos 
intestinales deben ser extraídos. Las causas más frecuentes para extraer el injerto fueron 
el rechazo celular (57%), trombosis o isquemia (21%) y episodios de sepsis (7%). El 
8% de los pacientes deben reanudar la NP Total tras la enterectomía del injerto 101. 
El 85% de los pacientes que sobreviven más de seis meses tras el trasplante consiguen 
una rehabilitación física y psicológica con un índice de Karnofsky del 90-100 301. Los 
estudios realizados apuntan a que la calidad de vida tras el TI es mejor que la situación 
de NPT, con una clara mejoría en diferentes aspectos psicológicos tras la transición de 
dependencia a independencia de NP tras el trasplante 28, 435. La escasa bibliografía 
publicada sobre población pediátrica sometida a TI revela tasas de calidad de vida 
similares a niños escolarizados de su misma edad 433, hecho que contrasta con los niños 
con trasplante hepático, cuyos padres perciben una calidad de vida inferior a la de otros 
niños no trasplantados 436. 
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12. NUEVAS PERSPECTIVAS DEL SIC   
 En el año 2.004 las cuatro Sociedades Médicas de Gastroenterología Pediátrica 
creadas a nivel mundial llegaron a un consenso sobre cuáles deben ser las nuevas 
directrices a seguir en el Fracaso Intestinal y el trasplante intestinal en los aspectos de 
investigación básica, intervención sanitaria y educación 27. Para conseguir avances en 
estos aspectos es de suma importancia la colaboración de las Sociedades Médicas con 
agencias gubernamentales, la industria farmaceútica, las universidades y agencias 
aseguradoras de salud. 
La creación de las Unidades de Rehabilitación Intestinal como Centro de referencia va a 
ser clave en los avances en el SIC y situaciones de FI. La agrupación de pacientes 
permitirá a los profesionales adquirir más experiencia en el manejo de la enfermedad 
con beneficios añadidos en el campo de la investigación básica y aplicada 6, 8, 15, 77, 147.  
 12.1 INVESTIGACIÓN BÁSICA Y APLICADA 
12.1.1 EPIDEMIOLOGIA E HISTORIA NATURAL DEL SIC Y FI 
Existe unanimidad sobre la necesidad de realizar estudios epidemiológicos amplios 
y detallados que determinen los factores de riesgo implicados en el SIC 27. En este 
sentido, la reciente creación de las URI puede permitir la creación de un Registro de 
pacientes pediátricos con FI y SIC, que reúna las características y evolución de estos 
pacientes 8.  
Los aspectos que destacan por su interés son: 
• Identificación de los factores predictivos del FI permanente. Los estudios realizados 
han correlacionado el pronóstico del SIC con diversas variables: longitud intestinal 
residual, presencia de VIC, tipo de alimentación, desarrollo de complicaciones, etc 75, 
422. Actualmente es necesaria la aplicación de métodos científicos más rigurosos para 
confirmar la influencia de alguna de las variables propuestas.  
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Se debe enfatizar la importancia de una medición precisa del intestino residual porque el 
pronóstico va a depender de ello en parte. En este sentido, sería de gran utilidad la 
clasificación del SIC en base a un único modelo.  
• Identificación de los factores prenatales responsables de malformaciones. 
 12.1.2 INVESTIGACIÓN SOBRE EL FRACASO INTESTINAL 
Se ha propuesto ampliar las investigaciones sobre patologías que conducen al 
paciente a una situación de  Fracaso Intestinal. Es también de sumo interés determinar 
diversos factores que puedan disminuir la dependencia de la NP en estos enfermos 27. 
• Factores genéticos de la diarrea intratable congénita: el descubrimiento de las 
mutaciones genéticas implicadas en las enteropatías congénitas o el POCI pueden 
permitir conocer mejor la fisiología del intestino normal y determinar terapias genéticas 
con aplicación en un futuro 10.  
• Papel de los factores de crecimiento en la Adaptación Intestinal: la reciente 
identificación de factores de crecimiento que favorecen la absorción intestinal permite 
pensar que se puedan aplicar como agentes terapéuticos con buenos resultados 4. 
• Papel de la microflora intestinal en el FI: varios estudios experimentales sugieren 
que la terapia con pro y prebióticos podría ser beneficiosa en esta patología, aunque es 
necesario seguir investigando 174. 
• Descubrimiento de la etiopatogenia de la hepatopatía asociada al FI: se precisa 
estudiar las causas del desarrollo del daño hepático para poder actuar en su prevención y 
tratamiento 343. 
 12.1.3 INVESTIGACIÓN SOBRE EL T. INTESTINAL  
Los resultados del T. Intestinal han mejorado espectacularmente con el paso de los 
años y se prevé que gracias a las investigaciones que se realizan en estos momentos, el 
pronóstico del trasplante pueda mejorar 27.  
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Las líneas de investigación incluyen los siguientes objetivos:  
• Prevenir el rechazo e inducción de tolerancia: la aparición de una alta tasa de 
rechazo celular tras el trasplante, cuya etiología no está clara, empeora mucho el 
pronóstico 104. Resultados recientes han demostrado la utilidad en la prevención del 
rechazo de nuevos agentes antiproliferativos junto a terapias de inducción de tolerancia. 
Sin embargo, se precisa conocer mejor la farmacocinética tanto de los inhibidores de la 
calcineurina como de estos nuevos agentes con optimización de sus efectos biológicos y 
minimización de la toxicidad 27,  318, 319. 
• Prevenir y tratar las infecciones virales en pacientes trasplantados: la administración 
de una intensa terapia inmunosupresora para evitar el rechazo celular conlleva una tasa 
elevada de infecciones por VEB u otros virus en estos pacientes 317. La mejor estrategia 
para disminuir su incidencia es la prevención, centrándose actualmente los esfuerzos en 
el desarrollo de una vacuna antiviral, así como de nuevos agentes antivirales 
específicos310.  
• Mejorar la calidad de vida tras el trasplante: la ampliación de los escasos estudios 
realizados postrasplante a mayor número de pacientes, con supervivencias más 
prolongadas, puede ponderar los beneficios y perjuicios que conlleva el TI en estos 
enfermos 433.  
 12.2 INTERVENCIÓN SANITARIA 
 Desde las instituciones sanitarias se deben promover entre los profesionales la 
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12.2.1 DISMINUIR LA INCIDENCIA Y COMPLICACIONES DEL FI 
 Se han propuesto varias estrategias para disminuir la incidencia de casos de SIC 
como son 27: 
• Reducir la incidencia de enterocolitis necrotizante: a pesar de los avances en los 
cuidados perinatales, la incidencia de enterocolitis necrotizante apenas ha descendido, 
aumentando además el número de pacientes con esta enfermedad que sobreviven. Un 
descenso en la tasa de prematuridad de los recién nacidos, principal factor de riesgo de 
la patología, disminuiría su incidencia, pero actualmente la prematuridad está lejos de 
descender 437. Entre las estrategias que han demostrado su eficacia en recién nacidos 
prematuros están evitar las fórmulas hiperosmolares para su nutrición y reducir las 
situaciones de hipoxemia mediante la administración de surfactante y corticoides. El 
inicio lento de la alimentación, así como la administración de pro y prebióticos pueden 
proteger del desarrollo de enterocolitis necrotizante, aunque se precisan más estudios 
para confirmarlo 438-441.  Dada la influencia de mediadores inflamatorios en su 
patogénesis es posible que el descubrimiento de nuevos agentes inmunomodularores 
tenga un papel en la prevención y tratamiento de la enterocolitis necrotizante 400. En los 
pacientes que precisen tratamiento quirúrgico se debe intentar la preservación de la 
máxima longitud de intestino y evitar los cuadros de sepsis por peritonitis. Se proponen 
como medidas preventivas el drenaje de la cavidad abdominal, la realización de 
enterostomías o una combinación de ambas para disminuir la incidencia de SIC en estos 
niños 442. 
• El diagnóstico prenatal de la gastrosquisis seguido de un tratamiento neonatal 
precoz va a disminuir las posibilidades de SIC extremo en estos pacientes 443, 444.  
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• Prevenir la diarrea intratable que produce situaciones de FI en países del tercer 
mundo. Acciones como mejorar los aportes de agua y el acceso al tratamiento médico 
pueden mejorar las condiciones de vida en estos países 445. 
• Mejorar las técnicas quirúrgicas de reconstrucción intestinal tras resecciones 
intestinales amplias. Los procedimientos de elongación intestinal en niños han 
demostrado buenos resultados; no obstante, se precisa de mayor experiencia para 
establecer la eficacia de estas técnicas en promover la Adaptación Intestinal 288. 
• Otras medidas propuestas para mejorar el pronóstico en el periodo postoperatorio 
son el inicio temprano de la nutrición enteral y el cierre precoz de la enterostomía 76. 
 Para prevenir las complicaciones asociadas a la NP pueden ser de utilidad 
actuaciones como: 
• Proporcionar una nutrición enteral mínima que disminuya la atrofia intestinal y la 
traslocación bacteriana. Esta NE trófica parece acortar el tiempo de NP, estimula la 
movilidad de la vesícula biliar previniendo los cálculos, disminuye la desconjugación  
de ácidos biliares y la formación de metabolitos tóxicos 12, 145. 
• Prevenir episodios de sepsis asociados a CVC mediante medidas estrictas de 
asepsia348. La limpieza con antibióticos a bajas dosis parece disminuir la sepsis y la 
obstrucción del catéter 408.  
 12.2.2 REDUCIR EL IMPACTO ECONÓMICO DEL FRACASO 
INTESTINAL  
El alto coste del tratamiento del paciente en Fracaso Intestinal se debe al impacto 
económico de la Nutrición Parenteral 94-98. Para reducir el gasto sanitario asociado al FI 
y al SIC se han propuesto medidas como son: 
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• Establecer programas domiciliarios de Nutrición Parenteral: en los pacientes que 
tengan una infraestructura familiar apropiada, la NPD supone una importante reducción 
del gasto sanitario 92. 
• Promover y estandarizar protocolos para el cuidado de reservorios y sistemas 
venosos centrales: la realización de ensayos multicéntricos puede confirmar o refutar la 
hipótesis de que el sobrecrecimiento bacteriano y la traslocación bacteriana contribuyen 
a la sepsis en pacientes con CVC. 
• Reducir la incidencia de colestasis en pacientes con NP: la disminución de la tasa de 
complicaciones asociadas a la NP reduce los gastos. Entre las acciones recomendadas 
están el ciclado de la NP, proteger la fórmula de la luz, alterar la composición lipídica 
para disminuir la administración de fitosteroles y reducir al mínimo el contenido 
proteico de las fórmulas 148. 
• Creación de Unidades multidisciplinares de tratamiento del Fracaso Intestinal (URI) 
con el objetivo de optimizar los recursos para minimizar la inversión económica 6, 77, 147. 
12.2.3 REDUCIR EL IMPACTO ECONÓMICO DEL T. INTESTINAL 
Parece plausible reducir el impacto económico del TI mediante la puesta en marcha 
de medidas como 27: 
• Establecer equipos de trasplante multidisciplinarios en estrecho contacto con los 
programas de Rehabilitación Intestinal. El coste del TI está directamente relacionado 
con la calidad de los programas de trasplante 96, 102.  
• Análisis de coste-efectividad del TI: el TI aislado, con un periodo corto de 
hospitalización, supone una disminución de gastos respecto al tratamiento de un 
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 12.3 EDUCACIÓN Y FORMACIÓN 
 Para mejorar los cuidados a los pacientes con Fracaso Intestinal se debe implicar a 
familiares y personal sanitario. Los objetivos en el aspecto educativo incluyen 27: 
• Educación de los pacientes y sus familias en los principios básicos de la 
Rehabilitación Intestinal: deben aprender las técnicas de la NPD con realización de 
manipulaciones estériles y reconocer cambios clínicos que sugieran infección local o 
sistémica. 
• Educación del personal médico y estudiantes de medicina en aspectos de nutrición y 
Rehabiliación Intestinal básica con elaboración de protocolos. 
• Educación de enfermeras especializadas y nutricionistas en la terapia famacológica 
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Los avances en el soporte nutricional y tratamiento quirúrgico de los pacientes 
afectos de Síndrome de Intestino Corto han conseguido aumentar la supervivencia de 
estos enfermos. En España se ha constatado un notable aumento de la incidencia de 
pacientes con SIC en los últimos años, hecho que contrasta con la ausencia de 
estadísticas y estudios nacionales sobre esta patología que conlleva un alto coste 
económico asociado. 
Los antecedentes mencionados motivan la realización de un estudio con el 
OBJETIVO de conocer la evolución clínica de los niños con SIC en nuestro país y 
cómo se desarrolla el proceso de Adaptación Intestinal en estos pacientes.  
Tras la acreditación del programa de Trasplante Intestinal en 1.997, el Hospital Infantil 
Universitario La Paz de Madrid se ha consolidado como Centro de referencia nacional 
de pacientes con Síndrome de Intestino Corto. El número de enfermos valorados, con la 
mayor casuística del país, lo convierte en la ubicación idónea para realizar el presente 
estudio. 
 Los OBJETIVOS CONCRETOS del estudio son: 
1. Conocer la ETIOLOGÍA más frecuente del SIC en nuestro medio. 
2. Estudiar la EPIDEMIOLOGÍA del SIC en la población infantil. 
3. Validación del TRASPLANTE INTESTINAL como opción terapeútica en el SIC. 
4. Identificar los FACTORES ASOCIADOS AL DESARROLLO DE 
HEPATOPATÍA, entre ellos, conocer la influencia de la Nutrición Parenteral en la 
aparición de enfermedad hepática.  
5. Determinar los FACTORES NUTRICIONALES Y QUIRÚRGICOS que influyen 
en la evolución a la Adaptación Intestinal. 



























IV. PACIENTES Y MÉTODOS 
 
  
Pacientes y Métodos  
1. PACIENTES. PERIODO DE ESTUDIO. POBLACIÓN 
Se analizaron de forma retrospectiva las historias médicas de todos los pacientes 
diagnosticados de Síndrome de Intestino Corto en el Hospital Infantil Universitario La 
Paz  (Madrid) entre enero de 1.990 y el 31 de julio de 2.006 (n = 85). Los datos 
recogidos incluyeron antecedentes personales, detalle de intervenciones quirúrgicas, 
modalidad de nutrición, pruebas complementarias seriadas, antropometría evolutiva, 
informes de alta y revisiones hospitalarias. 
Una parte de los pacientes incluidos en el estudio procedía de otros hospitales y fueron 
trasladados a este Centro para su seguimiento y tratamiento. El traslado fue justificado 
por las siguientes circunstancias: 
- Diagnóstico en Centro hospitalario sin experiencia en el tratamiento del SIC. 
- Deterioro clínico del paciente con necesidad de evaluación de la necesidad de un 
trasplante intestinal para mejorar su pronóstico.  
2. MÉTODOS 
2.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
Se recogieron las siguientes variables de tipo cuantitativo correspondientes a cada 
paciente con SIC:  
• Características demográficas: peso al nacimiento; edad al diagnóstico del SIC; 
tiempo de ingreso hospitalario. 
• Datos nutricionales: edad al inicio y en la suspensión de la NP; tiempo con NP 
exclusiva, tiempo con NP continua; tiempo con NP ciclada; aporte calórico vía enteral 
y/o vía parenteral durante los primeros dos meses tras cirugía de resección intestinal 
(Kilocalorías por kilogramo de peso y día); tiempo con NE antes del cierre de la 
ostomía; edad al inicio de la NP domiciliaria (NPD); duración de la NPD; tiempo total 
con NP (hospitalaria y domiciliaria). 
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• Datos quirúrgicos: número de laparotomías, tiempo con la ostomía abierta; tiempo 
con gastrostomía. 
• Antropometría: peso y talla en el momento de la cirugía de resección intestinal y la 
evolución de estos parámetros transcurridos 6, 12 y 24 meses tras la cirugía. El índice 
de masa corporal (IMC) fue obtenido tras dividir el peso por el cuadrado de la talla 
(kg/m2). Se calculó la puntuación Z score de peso, talla e IMC según la edad y el sexo 
en cada estadio evolutivo y tomando como patrón de referencia las Curvas y Tablas de 
crecimiento publicadas por la Fundación Orbegozo 446. La puntuación Z se obtuvo tras 
aplicar la fórmula: 
 
            Puntuación Z =   Valor antropométrico real – Mediana para edad y sexo (percentil 50) 
                             Desviación estándar  
 
• Parámetros analíticos: hemoglobina; hematocrito; VCM; proteínas totales; 
albúmina; prealbúmina; colesterol; triglicéridos; glucosa; parámetros hepáticos 
(bilirrubina total/directa, GGT, FA, GOT, GPT, LDH); coagulación (plaquetas, 
actividad protrombina, INR, tiempo y ratio de cefalina, fibrinógeno); metabolismo del 
hierro; vitaminas liposolubles; amonio; zinc. 
• Datos de comorbilidad: número de catéteres venosos centrales; realización de 
trasplante intestinal, hepático o multivisceral. 
• Datos del trasplante: edad a la inclusión en lista de trasplante; edad en la realización 
del trasplante; tiempo con NP cuando se incluyen en lista de trasplante; tiempo con NP 
(continua o intermitente) después del trasplante. 
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2.2 VARIABLES CUALITATIVAS 
Las variables tipo cualitativo recogidas en cada paciente fueron: 
• Características demográficas: sexo; etiología del SIC; edad gestacional. Se establece 
como prematuridad la edad gestacional ≤ 37 semanas. El tipo de reanimación neonatal 
se estableció en base al sistema de puntuación de Apgar (primer minuto) 447: tipo I 
(Apgar de 8 a 10); tipo II (Apgar de 5 a 7); tipo III (Apgar de 3 a 4); tipo IV (Apgar de 0 
a 2). 
• Datos nutricionales: tolerancia de NP ciclada; tipo de fórmula administrada para la 
NE; tolerancia de NE ciclada; inicio de la NE con ostomía abierta o tras su cierre. 
• Datos quirúrgicos: tipo de intervención quirúrgica (realización de ostomía o 
anastomosis); resección de duodeno y/o yeyuno y/o íleon; preservación de un segmento 
de íleon residual; resección de la VIC; resección de colon; longitud de ID y colon 
residual; complicaciones postcirugía; realización de gastrostomía. 
• Datos de comorbilidad: desarrollo de ictericia colestásica precoz o hepatopatía; 
patrón histológico en la biopsia hepática; desarrollo de colelitiasis; hemocultivo positivo 
a candida albicans. 
• Datos del trasplante: indicación del trasplante; modalidad de trasplante; necesidad 
de retrasplante; rechazo agudo o crónico; infecciones tras trasplante (VEB, CMV, 
adenovirus); desarrollo Trastorno Linfoproliferativo o EICH; adquisión de autonomía 
digestiva tras el trasplante; fallecimiento en lista de espera. 
• Mortalidad: causa del fallecimiento. 
A continuación se definen los CONCEPTOS estudiados: 
 Se define el Síndrome de Intestino Corto (SIC) como la situación de malabsorción 
intestinal en pacientes con un segmento yeyuno-ileal inferior a 75 cm., secundario a una 
resección quirúrgica o malformación congénita.  
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En la mayoría de los casos la longitud del intestino remanente se conoce por los 
hallazgos quirúrgicos, tras la medición del ID a través del borde antimesentérico desde 
el ligamento de Treitz. En una minoría de pacientes, la longitud del ID se basa en 
medidas radiológicas. Los pacientes fueron divididos en tres grupos según la longitud 
del segmento intestinal residual:  
- Intestino corto: cuando la longitud de intestino residual era superior a  38 cm.          
- Intestino muy corto: longitud de intestino remanente entre 15 y 38 cm. 
- Intestino ultracorto: intestino residual inferior a 15 cm de longitud. 
Para facilitar la comparación entre dos grupos también se aplicó la siguiente 
clasificación: 
- Intestino corto: cuando la longitud de intestino residual era superior a  38 cm.          
- Intestino extremo: intestino residual igual o inferior a 38 cm de longitud. 
 Se define el Síndrome de Intestino Corto neonatal como la situación de SIC 
originada tras una resección quirúrgica en el primer mes de vida del paciente. 
 Se define el Fracaso Intestinal como la necesidad de Nutrición Parenteral (NP) 
como método de nutrición único durante más de cuatro semanas o NP junto con 
Nutrición Enteral durante un periodo superior a tres meses. Cuando esta situación 
evoluciona, el paciente puede progresar hacia la Adaptación Intestinal o al Fracaso 
Intestinal Permanente. 
 Se define la situación de Adaptación Intestinal (AI) en un paciente con SIC cuando 
es posible suspender la NP manteniendo un balance hidroelectrolítico y crecimiento 
normal. 
 Se define el Fracaso Intestinal Permanente (FIP) como la necesidad de NP continua 
o intermitente durante un periodo superior a 12 meses o situaciones de intestino 
ultracorto que hagan inviable la Adaptación Intestinal. 
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En la valoración de la evolución de los pacientes a un estado de AI o de FIP se excluye 
a aquellos sujetos con menos de tres meses de seguimiento.  
 Se define la Ictericia Colestásica  Precoz (ICP) como la aparición de cifras de 
bilirrubina directa ≥ 2 mg/dl en los tres primeros meses de administración de NP. 
 Se define la Hepatopatía como la aparición de colestasis mantenida durante más de 
tres meses (bilirrubina sérica > 3 mg/dl y/o FA y GGT elevadas 1,5 veces su valor) y/o 
lesión hepática en la biopsia hepática (fibrosis en puentes o cirrosis hepática) 88, 342. 
 Se realizan tres modalidades de Trasplante Intestinal (TI): trasplante intestinal 
aislado, trasplante hepato-intestinal y trasplante multivisceral. La inmunosupresión se 
realizó con diferentes pautas que incluían tacrolimus, esteroides, anticuerpos 
monoclonales antirreceptores de interleukina, y azatioprina. El protocolo de 
seguimiento del paciente postrasplante incluye la realización de dos endoscopias por 
semana los primeros 15 días, una endoscopia semanal los siguientes 15 días, y durante 
los tres meses siguientes una endoscopia cada dos semanas. Posteriormente se realiza 
una endoscopia al mes hasta el momento del cierre de la ileostomía. La aparición de 
complicaciones obliga a la realización de endoscopias a demanda. La toma de biopsias 
seriadas permite identificar los casos de rechazo agudo que se clasifican según la 
propuesta de Wu y cols. 326 y son tratados con esteroides.  
 El Tiempo de seguimiento fue calculado definiendo como “inicio” el momento de la 








Pacientes y Métodos 
3. ANALISIS ESTADÍSTICO 
Los datos fueron analizados con el Statistical Package for Social Sciences (SPSS) 
vs. 9.0. Las variables cuantitativas son expresadas en media ± desviación estándar, 
mediana y rango y las cualitativas en forma de frecuencias relativas y absolutas. Se 
realiza análisis en la modalidad univariante y multivariante, así como análisis de 
supervivencia. 
 El Análisis Univariante incluyó todas las variables recogidas y se realizó aplicando 
el test  χ2  y exacto de Fisher para las comparaciones entre las variables cualitativas. Las 
diferencias entre dos grupos de las variables cuantitativas se analizaron aplicando el test 
t-Student para datos independientes o el test U de Mann-Whitney según la distribución 
de los datos. Se aplicó el test Kruskal-Wallis para analizar las diferencias entre varios 
grupos de las variables cuantitativas y se aplicaron técnicas Post Hoc en el análisis de 
las comparaciones múltiples. 
 Se realizó un Análisis Multivariante o modelo de Regresión Logística utilizando el 
método por pasos para encontrar el mejor modelo explicativo de ciertas variables con 
relevancia clínica, incluyendo como explicativas aquellas variables de interés que 
cumplían los siguientes criterios:  
- Grado de significación estadística en el Análisis Univariante  (p< 0,05).  
- Tamaño muestral >50% del total de la muestra.  
 Por otro lado, se realizó un Análisis de Supervivencia en los pacientes con SIC 
mediante curvas Kaplan-Meier y el test log-rank para estudiar las diferencias entre 
grupos. 
 Se aplicó el análisis mediante Árbol de Regresión con un objetivo exploratorio para 




Pacientes y Métodos 
Todos las pruebas estadísticas se han considerado bilaterales y como valores 
significativos aquellos con un valor de p<0,05. Se determina la fuerza de la asociación 
entre las variables mediante el cálculo de riesgo relativo/ odds ratio (OR). Si el valor del 
RR es < 1, la variable estudiada se trata de un factor de protección, mientras que si el 
RR es > 1, la variable aparece como un factor de riesgo. Un intervalo de confianza 







































A. ESTUDIO DESCRIPTIVO 
1. EPIDEMIOLOGÍA  
Se introducen en el estudio 85 pacientes con Síndrome de Intestino Corto evaluados 
en el H. Infantil La Paz de Madrid durante un periodo de 16 años y 7 meses (1.990- 
julio 2.006). La distribución por sexos objetivó un ligero predominio del sexo 
masculino con 45 sujetos varones (52,9%) y 40 mujeres (47,1%).  
Características del periodo neonatal 
Un alto porcentaje de pacientes fueron sometidos a la resección intestinal a edades 
precoces, objetivándose que un 63,5% (54/85) de los casos fueron intervenidos en el 
periodo neonatal (≤ 1 mes de vida) y un 76,6% (66/85) durante los tres primeros meses 
de vida. 
El tipo de reanimación neonatal realizada al nacimiento fue de tipo I ó II en el 79,3% de 
los enfermos y tipo III ó IV en el 20,7%. El 64,9% (48/74) de los pacientes fueron 
prematuros (edad gestacional ≤ 37 semanas), presentando 16 niños una edad gestacional 
inferior o igual a 32 semanas (21,6%) (16/74). En 11 pacientes no fue posible 
determinar la edad gestacional tras revisar su historia clínica. 
El peso medio al nacer fue de 2.326,0 ± 829,5 gramos (720-3.800) (mediana 2.375,0 
gramos) (n= 72), con un peso medio de los pacientes prematuros de 1.995,0 ± 785,3 
gramos (720-3.800) (mediana 1.960,0 gramos) (n=48). 
Evolución anual del SIC 
Durante el periodo estudiado (1.990-julio 2.006) se observa un incremento 
progresivo en el número de casos de SIC evaluados por año. En el siguiente gráfico se 
observa el aumento experimentado en los últimos cinco años en el número de pacientes 








































































Procedencia del paciente 
En el 56,5% (48/85) de los casos la primera intervención quirúrgica fue realizada en 
otro Centro hospitalario con posterior traslado al H. Infantil La Paz para su seguimiento. 
La edad media cuando son remitidos fue de 2,4 ± 4,7 años (0,03-18,51) (mediana 0,6 
años). El tiempo medio transcurrido desde la primera intervención quirúrgica hasta su 
traslado fue de 10,1 ± 18,5 meses (0,2-108,3) (mediana 4,9 meses). 
La mayoría de los pacientes proceden de la Comunidad Autónoma de Madrid (n=28) 
(32,9%) seguida de la Comunidad Autónoma de Andalucía (n=13). En un porcentaje 
apreciable de casos el origen registrado corresponde a la Comunidad de Madrid por 
tratarse de un paciente derivado desde otro hospital madrileño; no obstante, su 
procedencia real corresponde a otra Comunidad. Una paciente fue referida desde 
Portugal y otro desde Ecuador. La procedencia geográfica de los pacientes aparece en la 




























Tiempo de ingreso hospitalario 
El tiempo medio de ingreso hospitalario de los pacientes incluidos en el estudio fue 
de 11,4 ± 8,4 meses (0,3-40,1) (mediana 9,1 meses) (n=81). En la mayoría de los 
enfermos remitidos al H. Infantil La Paz fue posible contabilizar de forma conjunta el 
tiempo de ingreso en su Centro de origen y el transcurrido tras el traslado. En una 
paciente con EIMV no se contabiliza el tiempo de ingreso previo a la situación de SIC 








2. ETIOLOGÍA  
La causa más frecuente de SIC en la serie (n=85) fue la enterocolitis necrotizante 
con 23 pacientes afectos (27,1%) seguida del vólvulo intestinal con 20 pacientes 
(23,5%) (Tabla 27).  
El 70,0% (14/20) de los enfermos sufrió el vólvulo intestinal en el periodo neonatal 
mientras que el 30% restante fueron casos de vólvulo postnatal con una edad media en 
el diagnóstico de 125,1 meses (29,3-216,3) (mediana 126,3 meses) (n=6). 






Enterocolitis necrotizante 23 27,1 
Vólvulo intestinal 20 23,5 
Gastrosquisis 11 12,9 
Atresia o poliatresia intestinal 10 11,9 
Íleo meconial 5 5,9 
Enfermedad de  Hirschprung 4 4,7 
Enfermedad de Crohn 3 3,5 
POCI 3 3,5 
Lesión traumática de la AMS 2 2,3 
Trombosis mesentérica 1 1,2 
EIMV 1 1,2 
Displasia neuronal 1 1,2 
Enterocolitis ulcerativa intratatable 1 1,2 
TOTAL 85 100,0 
 
 Otras causas frecuentes fueron la presencia de gastrosquisis en once pacientes y diez 
enfermos con atresia intestinal. Hubo cinco pacientes diagnosticados de íleo meconial al 
nacimiento, cuatro de ellos con cuadro de peritonitis meconial asociada. Se contabilizan 
tres casos de enfermedad de Crohn y una paciente con enterocolitis ulcerativa 




La serie incluye a cuatro niños con enfermedad de Hirschprung extensa que afectaba a 
todo el colon y gran parte de intestino delgado (en tres casos se diagnosticó una longitud 
de yeyuno inervado menor de 30 cm. y en otro caso menor de 45 cm.). Tres pacientes 
con síndrome de pseudoobstrucción idiopática crónica intestinal quedan en situación de 
SIC tras sucesivas intervenciones quirúrgicas por cuadros de obstrucción intestinal.  
Tres niños padecen tumoraciones cuya cirugía requiere una resección intestinal: una 
paciente había desarrollado un linfangioma intestinal que se volvuló a los 7 años de 
vida, mientras que los otros dos niños sufren la lesión traumática de la arteria 
mesentérica superior (AMS) en la cirugía de un angioma en la raíz del mesenterio y un 
teratoma quístico benigno, respectivamente. A una niña se le practica una resección de 
intestino delgado y colon tras sufrir una trombosis mesentérica.  
Se incluyen dos casos de trastornos congénitos del epitelio intestinal que cursan con 
SIC: la primera es una niña con EIMV que precisa enterectomía por rechazo celular 
agudo tras un trasplante intestinal, quedando anentérica. La otra paciente, con una 
displasia neuronal, presenta una perforación de yeyuno al nacimiento seguida de 
diversas cirugías de resección intestinal. 
Clasificación etiopatogénica del SIC 
Se procede a agrupar las diferentes patologías según su origen, objetivándose que las 
alteraciones vasculo-isquémicas son las más frecuentes (Gráfico 3): 
• Alteraciones vasculo-isquémicas (n=46): enterocolitis necrotizante, vólvulo 
intestinal, lesiones vasculares asociadas a tumoraciones, trombosis mesentérica. 
• Malformaciones congénitas (n=21): gastrosquisis y atresia intestinal. 
• Otras patologías (n=18): íleo meconial, EII, alteraciones de la motilidad 
(enfermedad de Hirschprung, POCI) y trastornos congénitos del epitelio intestinal 















Etiología del SIC y prematuridad 
En el subgrupo de pacientes prematuros (n=48) la causa más frecuente de resección 
intestinal fue la enterocolitis necrotizante en el 41,7% de los pacientes (20/48), seguido 
del vólvulo intestinal (14,6%) y la gastrosquisis (14,6%). Otras patologías frecuentes 
fueron la atresia intestinal (12,5%) y el íleo meconial (8,3%). 
3. CIRUGÍA 
La edad media a la que se realiza la intervención quirúrgica que ocasiona el SIC fue 
de 1,4 ± 3,7 años (0,0-18,0) (mediana 0,1 años), con una media de laparotomías por 
paciente de 4,1 ± 3,8 (1,0-34,0) (mediana 3,5).  
3.1  CLASIFICACIÓN DEL SIC 
Los pacientes fueron divididos en tres grupos según la longitud del segmento 
yeyuno-ileal remanente, objetivándose similar proporción de pacientes con Intestino 
corto (segmento superior a 38 cm.) que I. ultracorto (segmento inferior a 15 cm.) 
(Gráfico 4). 
Según otra clasificación aceptada, en la serie predominan los pacientes con I. extremo 
(61,2%) (n=52), con una longitud de intestino residual inferior o igual a 38 cm. frente al 




Gráfico 4. Prevalencia grupos de SIC 



















3.2 TIPO DE CIRUGÍA 
En el 62,3% (53/85) de los pacientes, la resección intestinal se realizó en la primera 
laparotomía a la que fueron sometidos, mientras que el 37,7% restante había sufrido 
intervenciones quirúrgicas abdominales previas sin resección. 
Tras la resección intestinal se realiza una ostomía (duodenostomía, yeyunostomía o 
ileostomía) al 64,3% (54/84) de los pacientes (Tabla 28). La ostomía se mantiene 
abierta durante una media de 3,3 ± 3,4 meses (0,03-18,86 meses) (mediana 2,4 meses) 
(n=33). En un paciente remitido desde otro Centro no pudieron establecerse los detalles 
de la cirugía a partir de la historia clínica enviada. 












Resección y anastomosis 
(termino-terminal o latero-lateral) 
30 35,7 





Intestino delgado residual 
 El duodeno se resecó de forma parcial o total en menos del 10% de los pacientes; en 
el 73,2% se resecó el yeyuno y casi en la totalidad el íleon (Gráfico 5). Un 51,8% 
(43/83) de los pacientes mantuvo un segmento de íleon residual mientras que en el resto 
fue resecado en su totalidad.  




















 El colon fue resecado en el 61,4% (51/83) de los pacientes, siendo en la mayoría de 
los casos resecado más del 50% de su longitud (60,8%) (31/51). La relación entre la 
longitud de intestino residual y la resección de colon muestra que en la cohorte de 
pacientes con I. corto, en torno a la mitad tienen el colon preservado, a diferencia de los 
enfermos con I. extremo, en los que sólo el 30% lo conservan íntegro (Tabla 29). 











I. CORTO 48,5% 51,5% 33 







Dos tercios de los pacientes con SIC sufren resección de la válvula ileocecal 
(65,9%) (56/85) (Gráfico 6). 








Se analizó la relación entre la longitud del intestino delgado residual y la resección 
de la VIC encontrando que tanto los pacientes con I. corto como I. extremo tenían de 
forma predominante la VIC resecada (Tabla 30). 











I. CORTO 60,6% 39,4% 33 
I. EXTREMO 69,2% 30,8% 52 
 
Gastrostomía 
Se practicó una gastrostomía al 21,4% de los pacientes (18/84). La determinación 
exacta del tiempo medio con gastrostromía sólo es posible en cuatro pacientes en los  








 4.1.1 NUTRICIÓN PARENTERAL 
Se calcula el tiempo total de administración de NP (continua y ciclada) mediante la 
suma de los tiempos con NP hospitalaria y domiciliaria, si se instaura. Se obtiene un 
tiempo total medio con NP de 17,3 ± 17,5 meses (0,13-81,70) (mediana 11,4 meses) 
(n=73). Se excluye a un paciente fallecido antes del primer mes de vida. En los 
pacientes que continúan con NP domiciliaria se ha contabilizado el tiempo transcurrido 
hasta la finalización del estudio.  
Nutrición Parenteral Hospitalaria 
En el 98,8% (84/85) de los pacientes se inició nutrición parenteral tras la cirugía de 
resección intestinal, con una edad media al inicio de la NP de 1,5 ± 3,8 años (0,00-
18,03) (mediana 0,04 años) (n=81). El tiempo medio con nutrición parenteral exclusiva 
tras la intervención fue de 40,7 ± 2,5 días  (2,0-454,0) (mediana 19 días). 
Nutrición Parenteral Domiciliaria 
El 43,5% (37/85) de los pacientes inician el programa de Nutrición Parenteral 
Domiciliaria. La edad media al inicio de ésta fue de 3,8 ± 5,8 años (0,2-18,6) (mediana 
0,9 años) (n=32) con una duración media de 16,9 ± 17,0 meses (1,2-75,4) (mediana 12,1 
meses) (n=30). La distribución por grupos de edad al inicio de la NPD refleja que casi 
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En el grupo de enfermos con NPD, el tiempo medio con NP Hospitalaria hasta el 
inicio del soporte nutricional en su domicilio fue de 13,7 ± 21,4 meses (1,6-109,1) 
(mediana 7,6 meses). El 67,7% (21/31) de los pacientes permanecen con NPD por un 
periodo superior a 6 meses y el 22,6% (7/31) más de un año.  
Al finalizar el estudio el 27,0% (10/37) de los pacientes continúan con NPD. El 
programa de NPD se suspendió por el éxitus del enfermo en un 21,6% (8/37) de los 
casos mientras que en un 51,3% (19/37) la interrupción se logró tras alcanzar el paciente 
la autonomía digestiva. Un 78,9% (15/19) de estos enfermos con SIC que consiguen la 
AI habían sido sometidos de forma previa a un trasplante intestinal. 
Nutrición Parenteral continua vs. ciclada 
Tras la cirugía de resección intestinal la mayoría de los pacientes inician la NP de 
forma continua (98,7%) (78/79), consiguiendo el 95,2% tolerar NP ciclada en su 
evolución. En seis niños no es posible determinar el tipo de NP al inicio. Tres pacientes 
que no toleran el ciclado de la nutrición parenteral fallecieron con menos de seis meses 
de seguimiento. El tiempo medio con NP continua hasta el inicio del ciclado es de 5,3 ± 





Cronología de la Nutrición Parenteral 
Transcurridos los primeros seis meses tras la cirugía de resección intestinal, el 
74,3% de los pacientes continúan con NP hospitalaria o domiciliaria. En el siguiente 
gráfico se refleja el porcentaje de pacientes que siguen precisando NP transcurridos 6, 9, 
12 y 18-24 meses tras el procedimiento quirúrgico (Gráfico 8). Es destacable que unos 
dos años después, aún el 43,4% necesita soporte parenteral continuo o ciclado. 
Gráfico 8. Duración de la NP en pacientes con SIC 
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Nutrición Parenteral ciclada 
 En el mayoritario grupo de pacientes que consiguen el ciclado de la nutrición 
parenteral se constata un aumento progresivo en el número de horas libres de NP en los 
meses posteriores a la intevención quirúrgica (Gráfico 9). 
Gráfico 9. Horas libres de NP en pacientes con NP ciclad 










de NP al día
6 m    
(n=18)
9 m    
(n=21)









4.1.2 NUTRICIÓN ENTERAL 
La nutrición enteral se inicia de forma continua en el 80,7% de los pacientes (63/78), 
consiguiendo el 85,9% de estos tolerar NE intermitente en su evolución. El tiempo 
medio con NE continua es de 4,2 ± 5,8 meses (0,07-25,40) (mediana 2,8 meses) (n=20). 
Tipo de fórmula 
El 64,7% de los pacientes inician la NE con una fórmula elemental y un 35,3% con 
fórmula hidrolizada (n=51). En cuatro pacientes la alimentación se comienza con 
fórmula polimérica (n=2), fórmula adaptada (n=1) o alimentos en turmix (n=1). No fue 
posible cuantificar con exactitud el número de pacientes que recibieron como 
complemento lactancia materna, pero se estima inferior a cinco. 
Cronología del inicio de la nutrición enteral 
Casi la mitad (46,8%) de los pacientes con SIC inician la nutrición enteral durante la 
tercera semana del postoperatorio, siendo menos de un 10% los enfermos que la toleran 
en la primera semana tras la cirugía. El 22,7% de los pacienes inician la NE 
transcurridas más de cuatro semanas desde la resección (Gráfico 10). 
Gráfico 10. Cronología de la Nutrición Enteral 



















Nutrición Enteral y ostomía 
En el grupo de pacientes con ostomía (n=54), la gran mayoría (93,6%) iniciaron la 
nutrición enteral con la ostomía aún abierta, con un periodo medio desde la cirugía de 
resección intestinal hasta el inicio de la NE de 18 ± 15 días (3-75) (mediana 15 días). 
Desde que se inicia la NE, transcurre un tiempo medio de 1,9 ± 1,6 meses (0,17-5,73) 
(mediana 1,4 meses) (n=27) hasta que se cierra la ostomía. 
En tres pacientes la nutrición enteral se inició después del cierre de la ostomía, con un 
intervalo medio de 4,4 ± 5,4 meses (0,3-10,6) (mediana 2,4 meses) desde el cierre de la 
ostomía hasta que se inicia la NE. Un paciente fallece al mes de vida con la ostomía 
abierta y sin haber iniciado la NE. 
4.1.3 APORTES CALÓRICOS EN EL PERIODO POSTOPERATORIO 
Durante el primer mes del postoperatorio los pacientes reciben la mayor proporción 
de calorías por vía parenteral. En la primera semana tras la cirugía, casi todo el aporte 
calórico se administra vía parenteral, descendiendo en la cuarta semana al 74,8% 
(Gráfico 11). 
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Durante el primer mes tras la cirugía el aporte medio de calorías por paciente fue de 
97,2 Kcal/kg/día administrándose el 86,8% de éstas vía parenteral. El segundo mes el 
aporte medio de calorías aumentó a 109,3 Kcal/kg/día, con una disminución de los 
aportes parenterales al 58,8% (Gráfico 12). 
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4.2. TÉCNICAS QUIRÚRGICAS 
Tras la primera intervención quirúrgica en la que se realiza la resección intestinal, 
muchos pacientes son sometidos a técnicas quirúrgicas, de forma precoz o tardía, 
englobadas en el concepto de técnicas de Rehabilitación intestinal. La mayoría de los 
procedimientos se realizaron en el Hospital La Paz, si bien algunos niños habían sido 
sometidos a múltiples cirugías antes de su traslado. Entre las técnicas aplicadas se 
encuentran: 
• Técnicas para corregir obstrucciones mecánicas: en ciertos casos se precisa de 












Ostomía aislada 7 
Nueva reseccion  intestinal y ostomía 31 
 
Nueva reseccion  intestinal y anastomosis 
(termino-terminal o latero-lateral) 
39 
Remodelación intestinal y  anastomosis 9 
Enterotomía y cierre 4 
Liberación de adherencias 5 
 
• Técnicas para mejorar el peristaltismo intestinal: se realizaron cinco procedimientos 
de desdoblamiento intestinal según la técnica diseñada por Bianchi, así como cinco 
intervenciones de enteroplastia en pacientes de la serie. 
• Técnicas para enlentecer el tránsito intestinal: se realiza una intervención quirúrgica 
a un paciente para la creación de una válvula intestinal. 
4.3. TRASPLANTE INTESTINAL 
El Hospital Infantil La Paz inicia el programa de Trasplante Intestinal pediátrico en 
julio de 1.997. En la serie recogida hay nueve pacientes diagnosticados de SIC con 
anterioridad a esta fecha: seis de ellos no tuvieron como opción terapeútica el TI pues 
cinco habían conseguido la AI antes de 1.997 y una paciente había fallecido. Los otros 
tres enfermos continuaban con NP cuando se implantó el TI, optando así a esta 
novedosa terapia. 
4.3.1 LISTA DE ESPERA DE TI 
 Un 50,6% (40/79) de los pacientes con SIC se incluyen como candidatos a TI 
aislado o combinado. La edad media cuando se incluyen en la lista de espera de 
trasplante fue de 2,8 ± 5,0 años (0,1-18,5) (mediana 1,0 año), con un tiempo medio con 




Un 65% (26/40) de los pacientes en lista de espera de TI eran SIC de inicio neonatal (≤ 
1 mes de vida) y un 75% habían sufrido la resección intestinal en los primeros tres 
meses de vida. 
El 82,5% (33/40) de los candidatos a TI eran pacientes con I. extremo. La tasa de 
candidatos a TI en el grupo de enfermos con I. extremo fue del 64,7% (33/51), 
quedando excluida una niña que falleció antes de la implantación del programa de TI. 
Entre los niños con I. corto la tasa de candidatos a TI fue del 25,0% (7/28), excluyendo 
a los cinco pacientes que habían conseguido la AI antes del año 1.997. 
La mayoría de los pacientes se incluyen en lista como candidatos a T. hepato-
intestinal (62,5%), existiendo un grupo menor de enfermos que precisan un T. intestinal 
aislado y por último una minoría que necesita un T. multivisceral (Gráfico 13). De los 
25 pacientes en lista de espera de un T. hepato-intestinal, inicialmente cinco de ellos 
fueron incluidos para la realización de un T. intestinal aislado pero la evolución de la 
hepatopatía obligó a cambiar la indicación a T. combinado de hígado e intestino. 




















El 72,5% (29/40) de los enfermos que entran en lista de espera de TI habían sido 
derivados desde otros Hospitales para valoración de la idoneidad del procedimiento. Del 
total de pacientes derivados, un 60,4% (29/48) entran en lista de trasplante. 
En el presente estudio no ha sido posible evaluar con precisión el número de 
pacientes que presentaban contraindicaciones para la realización del trasplante. De 
forma aproximada se estima que entre 10 y 20 pacientes con SIC fueron evaluados para 
ser sometidos a TI, desestimándose esta opción por encontrarse contraindicaciones 
relativas o absolutas. 
El tiempo medio transcurrido desde que se incluyen en la lista de trasplante hasta su 
realización es de 301,1 ± 224,6 días (26,0-1.011,0) (mediana 258,5 días), 
contabilizándose un tiempo medio desde la cirugía de resección intestinal hasta la 
realización del trasplante de 24,8 ± 25,6 meses (2,6-123,0) (mediana 15,5 meses).  
4.3.2 CARACTERÍSTICAS  DEL TRASPLANTE 
Del total de pacientes con SIC incluidos en la serie desde 1.997 (n=79), un 30,3% 
son trasplantados (24/79), suponiendo esta cifra el 60,0% (24/40) de los enfermos que 
estaban en lista de espera para trasplante. Los órganos implantados fueron seleccionados 
por la Organización Nacional de Trasplantes (ONT) en base a los criterios establecidos 
a este fin. Dos pacientes son excluidos de la lista de espera por mejoría clínica: una niña 
con I. muy corto consiguió la AI transcurridos 25,9 meses tras la cirugía, mientras que 
la otra paciente fue excluida tras la estabilización de la hepatopatía que había 
desarrollado. El 20% (8/40) de los pacientes incluidos en la lista de trasplante fallecen 
antes de recibir el trasplante. 
La mayoría de los enfermos trasplantados (87,5%) padecían un I. extremo. La edad 
media en el trasplante fue de 4,7 ± 5,9 años (0,6-19,7) (mediana 2,0 años), 




momento previo a su realización. La estancia media en la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos tras el procedimiento fue de 35,9 ± 46,07 días (5,0-190,0) 
(mediana 20,0 días). El tiempo medio con la ostomía abierta tras el trasplante fue de 
12,5 ± 7,7 meses (2,3-25,0) (mediana 12,1 meses). 
Indicaciones del trasplante  
De los 24 pacientes trasplantados, el 62,5% fue incluido en lista por presentar una 
hepatopatía irreversible o fibrosis progresiva hacia cirrosis, mientras que un tercio 
presentaba como indicación inicial para la existencia de un intestino ultracorto (Tabla 
32). 













Intestino ultracorto 8 33,3 
Pérdida de accesos venosos 1 4,2 
TOTAL 24 100,0 
 
Los pacientes que presentaban enfermedad hepática asociaron con más frecuencia 
episodios de sepsis que cuando la indicación primaria del trasplante era la existencia de 
un intestino ultracorto (Tabla 33-34). Un enfermo que entró en lista de espera por 




















I. ultracorto 6 17,1 
Pérdida accesos venosos 4 11,4 
Sepsis 15 42,9 
HEPATOPATÍA 
(n=15) 
Mala calidad de vida 10 28,6 
 TOTAL 35 100,0 











Hepatopatía 4 40,0 
Pérdida accesos venosos 1 10,0 





Mala calidad de vida 2 20,0 
 TOTAL 10 100,0 
Modalidad de trasplante 
El tipo de trasplante más frecuente fue el T. hepato-intestinal en 15 pacientes 
(62,5%); seguido del T. intestinal aislado en seis niños y un T. multivisceral en tres 
(Gráfico 14).  
A una niña con EIMV que estaba anentérica tras sufrir enterectomía tras un primer TI 
(por rechazo agudo), se le realiza un T. hepato-intestinal. El TI inicial no está incluido 
en esta serie pues con anterioridad al episodio de rechazo estaba en situación de Fracaso 
intestinal, pero no padecía un Síndrome de Intestino Corto.  
A un paciente con enfermedad de Hirschprung en lista de espera para la realización de 
un T. hepato-intestinal, se le realizó un trasplante hepático con el objetivo de poder 
realizar posteriormente un T. de intestino aislado. El paciente desarrolló hepatopatía 
precoz en el injerto hepático implantado y falleció al inicio de la cirugía del T. hepato-

























Gráfico 14. Modalidad de trasplante 




Las técnicas quirúrgicas empleadas fueron la implantación del intestino delgado 
completo en los casos de TI y la técnica “en bloque” en los trasplantes combinados, 
incluyendo duodeno y cabeza de páncreas en el T. hepato-intestinal, mientras que en el 
T. multivisceral se implantó estómago, duodeno, intestino delgado, hígado y páncreas y 
en ocasiones el bazo.  
Cronología de los trasplantes 
El análisis de la cronología de los trasplantes en pacientes con SIC revela la 
realización inicialmente de injertos hepato-intestinales para dar paso después a los de 
intestino aislado (Gráfico 15). Los tres trasplantes multiviscerales realizados se han 
llevado a cabo en los últimos años (2.005-06). 












































 Etiología del SIC y trasplante intestinal 
La enfermedad primaria más frecuente en pacientes con SIC que son trasplantados 
fue el vólvulo intestinal (29,2%) seguido en menor frecuencia por casos de enterocolitis 
necrotizante, atresia intestinal o gastrosquisis (Tabla 35). 






Vólvulo intestinal 7 29,2 
Enterocolitis necrotizante 4 16,7 
Atresia intestinal 4 16,7 
Gastrosquisis 4 16,7 
Enfermedad de Crohn 1 4,2 
Lesión traumática de AMS 2 8,3 
Trombosis mesentérica 1 4,1 
Enferm. inclusión de microvellosidades 1 4,1 
TOTAL 24 100,0 
 
Mortalidad pretrasplante 
Como se ha señalado, el 20% de los pacientes incluidos en la lista de trasplante 
fallecen antes de recibirlo. En todos los casos el SIC se había producido en el periodo 
neonatal con desarrollo de icterica colestásica precoz en el 100%. La etiología más 
frecuente en los pacientes fallecidos coincide con las causas más prevalentes de 
trasplante: el vólvulo neonatal en tres enfermos (37,5%), dos casos de enterocolitis 
necrotizante (25%) y dos pacientes con atresia intestinal múltiple (25%). Un niño con 








4.3.3 EVOLUCIÓN POSTRASPLANTE 
4.3.3.1 ADAPTACIÓN INTESTINAL 
Tras la realización del trasplante el 79,2% (19/24) de los pacientes consiguen la 
Adaptación Intestinal con suspensión de la NP durante un periodo superior a un mes. 
Tres pacientes fallecen a los 11, 13 y 33 días del trasplante sin conseguir la adaptación. 
Un niño consigue la AI a los 22 días postrasplante, pero fallece siete días después por 
hemoperitoneo, mientras que en otro caso se suspende la NP a los 28 días del trasplante 
pero 15 días después desarrolla una EICH con empeoramiento progresivo, que precisa 
la reanudacion de la NP, falleciendo a los 121 días del trasplante.  
Dos pacientes consiguieron la AI tras la realización de un retrasplante por rechazo 
celular agudo refractario. Tras el retrasplante, una sigue viva sin necesidad de NP y otra 
falleció seis meses después del retrasplante por un proceso de EICH. 
Si se analiza el logro de la AI respecto a la superviencia, se observa que de los 21 
pacientes que sobreviven más de un mes tras el trasplante, casi todos consiguen la AI 
(95,2%) (20/21), mientras que de los 18 pacientes que sobreviven más de tres meses tras 
el trasplante, el 94,4% (17/18) consiguen la AI y reciben nutrición enteral u oral 
fraccionada. Todos los pacientes que sobreviven más de 6 meses tras el trasplante 
logran la AI, aunque cinco fallecen después de alcanzarla. 
Después del trasplante, el tiempo medio con NP hasta conseguir la autonomía 
digestiva fue de 46,8 ± 37,3 días (19,0-165,0) (33,0 días). La niña que más tiempo tardó 
suspender la NP lo hizo transcurridos 5,5 meses de un retrasplante hepático (tras un T. 
hepato-intestinal inicial). Tras excluir a los dos pacientes que fallecen en el primer mes 
tras el trasplante, el tiempo medio con NP exclusiva fue de 16,4 ± 29,3 días (2,0-139,0) 





En relación a la modalidad de trasplante realizado, los resultados muestran que el 
100% de los TI aislados realizados consiguen la AI, frente al 80% de los T. hepato-
intestinales y un 33,3% de los T. multiviscerales. 
4.3.3.2 COMPLICACIONES POSTRASPLANTE  
En la terapia postrasplante se han aplicado cinco protocolos diferentes de 
inmunosupresión, con la administración constante de tacrolimus como fármaco de base.  
El objetivo inicial fue mantener unos niveles plasmáticos de tacrolimus de entre 15-20 
ngr/ml, con un descenso progresivo hasta 5-10 ngr/ml transcurrido el primer año 
postrasplante.  
La inducción de la inmunosupresión se realizó con anticuerpos antirreceptores de 
interleukina-2 como el basiliximab (Simulect®) o globulina de conejo anti-timocito 
(Timoglobulina®). 
Retrasplante 
Tres pacientes con SIC que habían recibido trasplante necesitan un retrasplante, lo 
que supone la realización total de 27 injertos en 24 niños con SIC (Gráfico 16). Dos 
pacientes sufren rechazo celular agudo que precisa la realización de retrasplante: a una 
niña con T. hepato-intestinal se le realiza retrasplante hepato-intestinal y a un paciente 
con T. intestinal aislado, retrasplante de intestino aislado. Una enferma que había 
recibido un T. hepato-intestinal precisa de retrasplante hepático por trombosis hepática 






























• Rechazo celular agudo 
 Se detecta la aparición de rechazo celular agudo en nueve pacientes: cuatro casos en 
niños con T. hepato-intestinal y cinco en enfermos que habían recibido un trasplante de 
intestino aislado (dos pacientes tuvieron dos episodios de rechazo agudo cada uno). Esto 
supone una tasa de rechazo del 25% (4/16) en los injertos hepato-intestinales y del 
71,4%% (5/7) en el trasplante de intestino aislado. La severidad del rechazo fue variable 
precisando dos pacientes retrasplante como se ha señalado con anterioridad. 
• Rechazo celular crónico 
Un niño con TI presentó un episodio de rechazo crónico transcurridos 3,5 años del 
trasplante precisando enterectomía. Este paciente permanece en lista de espera de un 
retrasplante en el momento de la finalización del estudio. 
• Enfermedad de Injerto Contra Huésped (EICH) 
Se objetivó el desarrollo de EICH en dos pacientes que habían recibido trasplantes 
hepato-intestinales lo que supone una incidencia de EICH del 8,3% (2/24) en la serie 
analizada. Un enfermo falleció transcurridos 4,1 meses tras el trasplante y la otra 




• Trastorno linfoproliferativo  
 Dos pacientes presentan un síndrome linfoproliferativo tras la realización del 
trasplante hepato-intestinal, objetivándose una incidencia de esta enfermedad en la 
muestra del 8,3% (2/24). En los dos casos el proceso se asocia a una primoinfección por 
virus de Epstein Barr detectándose al mes y 6 meses del trasplante. Se realizó retirada 
de la inmunosupresión y tratamiento quimioterápico falleciendo las dos niñas a los 2 y 
29 meses del trasplante respectivamente. 
• Disrregulación inmune 
 Un enfermo falleció 8 meses después del trasplante tras sufrir un proceso severo de 
anemia autoinmune con necesidad de transfusiones diarias.  
Infecciones  
El 50,0% de los pacientes tenía infección por VEB previa a la realización del 
trasplante. Un 22,2% sufren la primoinfección después del trasplante desarrollando 
estos pacientes un síndrome linfoproliferativo. En el 27,8% de los pacientes 
trasplantados no se objetiva infección por VEB en la fecha de finalización del estudio.  
El 33,3% de los pacientes es diagnosticado de infección por CMV previa a la 
realización del trasplante, un 9,5% sufre la infección después del trasplante y un 57,2 % 











5. SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON SIC 
5.1 VALORACIÓN NUTRICIONAL 
La valoración del estado nutricional del paciente con SIC incluye estudios 
antropométricos seriados con seguimiento de la evolución del peso y talla del enfermo. 
En el siguiente gráfico se aprecia la evolución de los valores Z score de peso, talla e 
IMC tras la cirugía de resección intestinal en los enfermos con SIC (Gráfico 17) (Tabla 
36). El tiempo medio de seguimiento de los pacientes fue de 4,4 años, por lo que el 
tamaño muestral disminuye de forma significativa transcurridos 5 años de la cirugía 
intestinal. 
Transcurridos dos años tras la cirugía el Z score de peso y talla presentan un valor 
medio en torno a -2,0. A los 5 años postcirugía los pacientes que han sobrevivido han 
mejorado su estado nutricional reflejado en un Z score de peso y talla con un valor 
medio cercano a -1,0. 
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Tabla 36. Evolución valores antropométricos en pacientes con SIC 
Z SCORE PESO Z SCORE TALLA Z SCORE IMC Tiempo tras 
la cirugía  
n 
 
(media± DS)  n  (media± DS)  n  (media DS) ±
Cirugía SIC 29 -1,40 ± 1,40 16 -1,69 ± 2,06 16 -1,25 ± 1,57 
6 meses 51 -3,12 ± 1,34 30 -2,75 ± 1,86 30 -1,65 ± 1,38 
1 año 46 -2,25 ± 1,70 37 -2,16 ± 1,82 37 -1,35 ± 1,72 
2 años 36 -1,78 ± 1,60 29 -1,80 ± 1,85 29 -0,54 ± 1,61 
3 años 31 -1,42 ± 1,21 28 -1,61 ± 1,66 28 -0,60 ± 1,28 
4 años 24 -1,31 ± 0,91 24 -1,42 ± 1,44 24 -0,86 ± 1,24 
5 años 22 -0,93 ± 0,66 21 -1,17 ± 1,59 21 -0,69 ± 1,02 
6 años 17 -0,85 ± 0,66 16 -0,88 ± 1,53 16 -0,67 ± 0,72 
7 años 12 -0,92 ±0,71 12 -0,72 ±1,27 12 -1,00 ±0,94 
8 años 10 -0,63 ± 0,50 10 -0,30 ± 1,57 10 -0,76 ± 0,74 
9 años 6 -0,60 ± 0,51 6 -0,88 ± 1,55 6 -0,31 ± 0,72 
10 años 3 -0,79 ± 0,80 3 -0,21 ±1,91 3 -1,01 ± 0,28 
11 años 4 -0,89 ± 0,61 4 -0,53 ±1,63 4 -0,94 ± 0,21 
12 años 4 -0,67 ±0,39 4 -0,45 ±1,80 4 -0,36 ± 0,83 
13 años 4 -0,81 ±0,96 3 0,27 ±1,04 3 -0,62 ± 0,26 
14 años 2 -0,49 ±0,34 2 1,22 ±0,59 2 -0,87 ±0,42 
15 años 1 -0,40 1 1,44 1 0,19 
 
5.2 VALORACIÓN ANALÍTICA 
Se recogen parámetros analíticos en la cirugía de resección intestinal y su evolución 
transcurridos 6, 12 y 24 meses tras la cirugía. Para realizar una valoración del curso 
natural del SIC se excluye del análisis a los pacientes cuando son sometidos a 
trasplante. 
El análisis de la serie roja señala una disminución tras la cirugía de las cifras de 













Cirugía 12,31 ± 3,05 (n=33) 92,82 ± 20,07(n=24) 37,09 ± 9,14 (n=31) 
6 meses 10,55 ± 1,44 (n=46) 82,48 ± 8,41 (n=36) 31,31 ± 4,23 (n=44) 
1 año 10,35 ± 2,08 (n=36) 84,75 ± 9,91 (n=31) 30,71 ± 6,45 (n=35) 
2 años 11,63 ± 2,16 (n=32) 80,72 ± 7,25 (n=30) 35,12 ± 7,61 (n=31) 
 
Función hepática 
La determinación de enzimas de daño tisular (GOT, GPT, LDH) objetiva cifras 
medias elevadas durante el primer año de evolución con normalización de las mismas 
transcurridos dos años de la cirugía (Gráfico 18).   






Tiempo tras la cirugía
UI
/L
GOT (15-55) 53,3 192,9 232,6 90,3
GPT (5-45) 36,1 152,8 171,7 80,2
LDH (150-300) 707,6 466,1 487,5 493,7
Cirugía SIC  6 meses 1 año 2 años
 
Los parámetros de colestasis hepática como son la bilirrubina total, directa y FA 
muestran valores medios elevados durante los dos años postcirugía. Las cifras de GGT 


























n= nº pacientes 
(0-1 mg/dl) (0-0,2 mg/dl) (100-400 U/L) (5-500 U/L) 
Cirugía 6,11 ± 5,34 4,24 ± 4,44 418,88 ± 366,51 209,92 ± 204,54 
n 26 13 8 13 
6 meses 5,73 ± 7,72 4,76 ± 6,11 943,59 ± 486,43 147,67 ± 118,08 
n 44 32 34 36 
1 año 8,74 ± 8,75 6,71 ± 6,62 654,75 ± 372,70 158,46 ± 196,13 
n 34 23 28 28 
2 años 5,03 ±9,06 4,78 ± 7,20 630,00 ± 383,15 138,89 ± 182,77 
n 22 9 24 18 
 
Coagulación 
Los parámetros de la coagulación no aparecen alterados de forma significativa en la 
evolución (Tabla 39). 




















n= nº pacientes 
(150 -300) (75-120%) (0,8-1,2) (30-40 seg) (0,8-1,3) 
Cirugía 237,4 ± 160,2 72,59 ± 20,23 1,28 ± 0,20 39,66 ± 9,60 1,37 ± 0,31 
n 30 22 15 22 14 
6 meses 27,.9 ± 196,4 77,05 ± 15,91 1,23 ± 0,11 41,70 ± 9,28 1,32 ± 1,18 
n 43 38 10 34 25 
1 año 218,6 ± 147,3 78,28 ± 17,84 1,40 ± 0,33 41,95 ± 10,63 1,42 ± 0,33 
n  38 31 9 31 21 
2 años 296,1 ± 190,3 84,85 ± 17,76  1,28 ± 0,44  35,68 ± 9,84  1,08 ± 0,23  








El resto de valores analizados aparece en las siguientes tablas (Tablas 40-42). 











n= nº pacientes 
(3,5-5,1 g/dl) (6,2-8,6 g/dl) (120-200mg/dl) (36-150mg/dl) 
Cirugía 2,61 ± 0,76 4,55 ± 1,07 124,25 ± 34,74 167,88 ± 107,04 
n 6 25 8 8 
6 meses 3,71 ± 0,53 5,62 ± 0,68 142,29 ± 47,69 187,74 ± 128,29 
n 29 45 34 35 
1 año 3,74 ± 0,67 5,93 ± 0,81 145,41 ± 57,55 195,94 ± 159,83 
n 25 36 29 32 
2 años 3,86 ± 0,64 6,27 ± 0,91 129,93 ± 43,60 162,62 ± 159,38 
n 21 31 27 21 
 




Glucosa Ferritina Transferrina Prealbúmina 
 
Rango 
n= nº pacientes 
(50-100 mg/dl) (7-140 ng/ml) (200-400 mg/dl) (10-40 mg/dl) 
Cirugía 123,62 ± 77,03 721,00 ± 52,61 105,25 ± 15,20 12,20 ± 3,96 
n 26 3 2 2 
6 meses 86,15 ± 21,45 270,46 ± 310,78 271,09 ± 98,01 17,29 ± 7,00 
n 46 13 11 10 
1 año 77,86 ± 20,62 180,36 ± 271,36 263,85 ± 77,73 21,56 ± 9,17 
n 36 14 13 7 
2 años 83,50 ± 19,42 91,70 ± 139,54 273,24 ± 69,72 21,29 ± 6,81 
























n= nº pacientes 




Cirugía 15,70 0,82 1,33 330 - 
n 1 1 1 1 0 
6 meses 16,34 ± 8,52 1,71 ± 0,55 11,79 ± 5,49 126,00 ± 83,44 74,00 ± 15,17 
n 9 9 7 2 4 
1 año 14,26 ± 9,88 0,953 ± 0,12 11,437 ± 6,10 69,33 ± 8,50 97,67 ± 25,75 
n 9 7 8 3 6 
2 años 15,10 ± 10,53 1,43 ± 0,64 12,28 ± 5,52 - 100,0 ± 27,52 




El 61,7% (50/81) de los pacientes con SIC desarrollan enfermedad hepática en su 
evolución. Se excluye para esta determinación a dos pacientes con menos de tres meses 
de seguimiento y otros dos con datos analíticos incompletos. Un 56,8% (42/74) padece 
ictericia colestásica precoz definida presentando cifras de bilirrubina directa mayores de 
≥ 2 mg/dl en los tres primeros meses de administración de NP.  
En la cohorte de pacientes con SIC neonatal la incidencia de hepatopatía fue del 70,6% 
(36/51) frente a un 46,7% (14/30) en el grupo de enfermos intervenidos a edades más 
tardías. 
Biopsia hepática 
Se realiza biopsia hepática al 55,1% de los pacientes con SIC, con una media de 
1,05 ± 1,35 biopsias hepáticas por paciente. La edad media en la primera biopsia fue de 





En la primera biopsia hepática el hallazgo histológico más prevalente es la fibrosis 
moderada en el 41,0% de los pacientes, objetivándose signos de colestasis en el 74,3% 
de los casos (Tabla 43). 










Normal 4 10,3 
Fibrosis ligera 11 28,2 
Fibrosis moderada 16 41,0 
Fibrosis intensa / precirrosis 7 17,9 
Cirrosis 0 0,0 
Esteatosis vacuolar 1 2,6 
TOTAL 39 100,0 
En la segunda biopsia disminuye el número de pacientes con fibrosis ligera y hay un 
caso de cirrosis. Se encuentran signos histológicos de colestasis en el 57,9% de los 
pacientes en la segunda biopsia y en el 66,7% en la tercera. Los hallazgos 
anatomopatológicos de las sucesivas biopsias hepáticas aparecen en la siguiente tabla 
(Tabla 44).  
Tabla 44.  Patrón histológico en la segunda y tercera biopsia hepática 




PATOLÓGICOS n % n % 
Normal 2 8,7 0 0,0 
Fibrosis ligera 7 30,5 3 27,3 
Fibrosis moderada 6 26,2 3 27,3 
Fibrosis intensa / precirrosis 5 21,7 5 45,4 
Cirrosis 1 4,3 0 0,0 
Esteatosis vacuolar 1 4,3 0 0,0 
Rechazo agudo moderado 1 4,3 0 0,0 







En 64 pacientes es posible recoger los datos microbiológicos completos. El 54,7% 
(35/64) tienen hemocultivo positivo a candida albicans en al menos una ocasión.  
El número medio de catéteres centrales venosos por paciente es de 3,31 ± 3,31 (0-17) 
(mediana 2,00) (n=48). Cuatro pacientes sufren trombosis del sistema venoso profundo 
precisando de accesos venosos mediante catéter transhepático (n=3) o intraauricular 
(n=1). 
7. ADAPTACIÓN INTESTINAL vs. FRACASO INTESTINAL 
El 63,9% (53/83) de los pacientes con SIC incluidos en la serie evolucionan hacia la 
Adaptación Intestinal con suspensión de la NP (Gráfico 19). Se excluye para el análisis 
a dos pacientes que fallecen antes de los tres meses de vida con edad gestacional de 25 y 
30 semanas y peso al nacimiento de 960 y 1.150 gramos respectivamente. 









En un 43,4% de los enfermos la supresión de la NP se consiguió mediante la 
individualización del soporte nutricional, ajustándolo a sus necesidades. Un 35,9% de 
los niños en situación de Fracaso Intestinal permanente lograron la autonomía digestiva 
tras recibir un trasplante intestinal (aislado o combinado). En 11 pacientes (20,7%) la AI 




45). En dos pacientes se administró rhGH, siendo en un caso una terapia coadyudante a 
la cirugía de reconstrucción. 






Dieta 23 43,4 
Trasplante 19 35,9 
Técnicas de Reconstrucción autóloga 11 20,7 
TOTAL 53 100,0 
 
Fracaso Intestinal 
El 59,0% (49/83) de los pacientes de la serie desarrollan una situación de Fracaso 
Intestinal; no obstante, como se ha referido anteriormente el 38,8% (19/49) de estos 
niños en FI logra la adaptación después del trasplante intestinal. El 61,2% restante 
permanece en situación de Fracaso Intestinal permanente a finalizar el estudio (Tabla 
46). 






Fracaso Intestinal Permanente 30 61,2 
Adaptación Intestinal tras trasplante 19 38,8 
TOTAL 49 100,0 
 
La siguiente tabla resume la evolución clínica de la totalidad de los pacientes con SIC 













Adaptación Intestinal sin traplante 34 40,0 
Adaptación Intestinal tras trasplante 19 22,4 
Fracaso Intestinal permanente 30 35,3 
Fallecidos antes de 3 meses de evolución 2 2,3 
TOTAL 85 100,0 
 
Etiología del SIC y evolución clínica 
La enterocolitis necrotizante es la etiología del SIC más frecuente (32,4%) en el 
grupo de pacientes que consiguen la AI sin ser sometidos a trasplante (n=34), mientras 
que en el grupo de pacientes que desarrollan FI (n=49) la patología más prevalente fue 
el vólvulo intestinal (26,6%) (Tabla 48). 













Enterocolitis necrotizante 11 32,4 10 20,5 
Vólvulo intestinal 7 20,6 13 26,6 
Gastrosquisis 2 5,9 8 16,3 
Atresia intestinal 4 11,8 7 14,3 
Íleo meconial 5 14,7 0 0 
Enfermedad inflamatoria intestinal 3 8,8 1 2,0 
Enfermedad de Hirschprung 1 2,9 3 6,1 
POCI  1 2,9 2 4,1 
Lesión traumática AMS 0 0,0 2 4,1 
Trombosis mesentérica 0 0,0 1 2,0 
Enferm. inclusión microvellosidades 0 0,0 1 2,0 
Displasia neuronal 0 0,0 1 2,0 





En función de la etiología que ocasiona el SIC se objetiva que aproximadamente la 
mitad de los casos de enterocolitis necrotizante consiguen la autonomía digestiva 
(52,4%). Por el contrario, el 65,0% de los pacientes con vólvulo intestinal,  una cifra 
similar en la atresia intestinal (63,6%) y la mayoría de los casos con gastrosquisis (80%) 
quedan en situación de Fracaso Intestinal.  
Todos los pacientes con íleo meconial y el 75% de los casos de EII logran la suspensión 
de la NP. En cambio, el 75% de los pacientes con enfermedad de Hirschprung y el 
66,7% de los pacientes con POCI desarrollan FI.  
La totalidad de los pacientes con lesión traumática de la AMS, trombosis mesentérica y 
niños con trastornos congénitos del epitelio intestinal evolucionan al FI. 
Tiempo hasta la Adaptación Intestinal 
En el grupo de pacientes que consiguen la Adaptación Intestinal, el tiempo medio 
desde la cirugía hasta la supresión de la NP fue de 21,1 ± 30,8 meses (0,2-176,6) 
(mediana 13,2 meses) (n=51).  
Los pacientes que lograron la autonomía sin ser sometidos a trasplante, precisaron de 
una media de 16,4 ± 31,5 meses (0,2-176,6) (mediana 6,6) (n=33) hasta la suspensión 
de la NP. El 66,7% de los pacientes alcanza la AI transcurridos menos de 12 meses 
desde la intervención quirúrgica. Transcurridos más de 3 años, sólo un 9,1% de los 












Gráfico 20. Tiempo hasta la Adaptación Intestinal    
             











Tiempo tras la cirugía (meses)
 
En la cohorte de niños que alcanzan la AI tras la realización de un trasplante, hasta 
un 26,3% la consiguen transcurridos más de tres años desde la cirugía de resección 
intestinal (Tabla 49). 
Tabla 49. Evolución a la AI tras el trasplante intestinal 
 






Menos de 12 m 2 10,5 
12-24 m 11 57,9 
24-36 m 1 5,3 
Más de 36 m 5 26,3 
TOTAL 19 100,0 
 
8. SUPERVIVENCIA 
El 70,6% (60/85) de los pacientes con SIC incluidos en la serie están vivos al 
finalizar el estudio. El tiempo medio de supervivencia fue de 5,8 ± 5,6 años (0,04-
25,80) (mediana 4,01 años) (n=85). Los pacientes que sobreviven tienen una edad 




La tasa de supervivencia tras la cirugía de resección intestinal se mantiene en valores 
superiores al 70% durante el periodo de 16 años que comprende el estudio, si bien el 
tamaño muestral va disminuyendo considerablemente transcurridos 7 años tras la 
cirugía intestinal (n <20)(Gráfico 21). 
Gráfico 21. Supervivencia anual de los pacientes con SIC tras la primera intervención 
quirúrgica 

































Tiempo tras cirugía (años)
 
 
Tiempo de seguimiento 
El tiempo medio de seguimiento tras la resección intestinal fue de 4,3 ± 4,1 años 
(0,04-16,68) (mediana 3,2 años). Los pacientes que sobreviven fueron seguidos durante 
una media 5,4 ± 4,3 años (0,4-16,7) (mediana 4,4 años), mientras que en el grupo de 
fallecidos el seguimiento disminuyó a 1,9 ± 2,2 años (0,04-11,00) (mediana 1,4 años). 
Mortalidad 
La tasa de mortalidad de los pacientes con SIC se cifra en un 29,4%. La edad media 
de los pacientes con SIC fallecidos fue de 2,4 ± 4,0 años (0,04-20,49) (mediana 1,7 




más frecuente. Tres enfermos fallecen por procesos infecciosos destacando un caso de 
muerte fulminante por Síndrome de Waterhouse y otro paciente que sufrió una sepsis 
por adenovirus (Tabla 50). 







Fracaso multiorgánico 13 52,0 
Infecciones 3 12,0 
Trastorno linfoproliferativo 2 8,0 
EICH 2 8,0 
Limitación esfuerzos terapéuticos 2 8,0 
Hemoperitoneo 1 4,0 
Anemia autoinmune 1 4,0 
 
Procedimiento quirúrgico 
(Hemorragia en trasplante) 
1 4,0 
TOTAL 25 100,0 
 
El 88% (22/25) de los pacientes fallecidos habían sufrido la resección intestinal en el 
primer mes de vida. Esto supone una tasa de mortalidad del 40,7% (22/54) en la cohorte 
de enfermos con SIC neonatal frente a un 9,7% (3/31) en el grupo de pacientes con SIC 
tardío. 
8.1 SUPERVIVENCIA TRAS EL TRASPLANTE 
La tasa de supervivencia global tras el trasplante fue del 54,2% (13/24) durante el 
periodo de seis años comprendido entre el primer trasplante realizado y la fecha de 
finalización del estudio. De los 13 pacientes que sobreviven, 11 están libres de NP 
mientras que dos enfermos precisan reiniciar el soporte de NP tras sufrir enterectomía 
del injerto. 
El 87,5% (21/24) de los pacientes trasplantados sobrevivieron más de un mes tras el 




 Tiempo de supervivencia 
 El tiempo de supervivencia medio tras la realización del trasplante fue de 14,5 ± 
15,4 meses (0,4-59,7) (mediana 8,9 meses) (n=24). La edad media de los pacientes 
trasplantados que sobreviven es de 7,6 ± 5,7 años (1,7-18,4) (mediana 7,1 años) con una 
media de supervivencia tras el trasplante de 22,3 ± 16,9 meses (1,7-59,7) (mediana 22,0 
meses). El paciente con mayor tiempo de seguimiento tiene en la actualidad 7,5 años y 
ha sido seguido durante 5,0 años tras el trasplante.  
Mortalidad pretrasplante 
Como se ha reseñado, el 20% (8/40) de los pacientes incluidos en la lista de 
trasplante fallecieron antes de recibirlo. El tiempo medio en lista hasta el fallecimiento 
fue de 12,6 ± 5,71 meses (5,5-19,1) (14,5 meses) En este grupo se incluye a un niño en 
estado crítico fallecido al empezar la cirugía de un T. hepato-intestinal.  
 Mortalidad postrasplante 
El 45,8% (11/24) de los pacientes trasplantados fallece, con un tiempo medio de 
supervivencia tras el trasplante de 6,2 ± 7,7 meses (0,4-26,9) (mediana 4,1 meses). Dos 
de los niños permanecieron en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos desde el 
trasplante (en ambos casos multivisceral) hasta su fallecimiento a los 11 y 13 días 
postrasplante. 
En tres pacientes la causa de la muerte fue el fracaso multiorgánico (27,3%), dos niños 
desarrollaron un síndrome linfoproliferativo y en dos casos la muerte se produjo tras  
procesos infecciosos (sepsis por adenovirus y Síndrome de Waterhouse). Dos pacientes 
desarrollaron una EICH, en un caso con el desarrollo de una bronquiolitis obliterante 
con evolución tórpida. Un niño falleció tras sufrir un hemoperitoneo como 
complicación de una biopsia hepática y otro tras desarrollar anemia autoinmune severa 




B. ANÁLISIS UNIVARIANTE 
1. ETIOLOGÍA 
Para la realización del Análisis Univariante se aplica la clasificación etiopatogénica 
de las causas del SIC agrupando las etiologías en alteraciones vasculo-isquémicas 
(n=46), malformaciones congénitas (n=21) y un tercer grupo con el resto de patologías 
que ocasionan el SIC (n=18). 
1.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
Peso al nacimiento 
Existen diferencias estadísticamente significativas en el peso al nacimiento según el 
tipo de patología qe ocasiona el SIC (p=0,005), de forma que los pacientes con 
alteraciones vasculo-isquémicas presentan el peso medio más bajo (2.051,7 gramos) y el 
grupo de otras patologías el más alto (2.768,1 gramos) (Tabla 51).  
Tabla 51. Peso al nacimiento: diferencias entre etiologías (Post Hoc Test) 
PESO AL NACER 
Mf. congénitas 
(2.668,9 ± 520,7 gr) 
Otras patologías 
(2.768,1 ± 763,7 gr) 
Alteraciones 
vasculo-isquémicas 




Los pacientes con malformaciones congénitas inician la nutrición parenteral a 
edades más tempranas que los otros grupos (0,6 ± 2,1 meses) (p=0,000) (Tabla 52). No 
existen diferencias en el tiempo con NP exclusiva tras la cirugía (p=0,208) o el tiempo 
total de soporte parenteral (p=0,272). 
Los pacientes con otras patologías como alteraciones de la motilidad reciben más 
proporción de calorías vía enteral que parenteral en la primera semana (12,5 ± 31,7% 




Aplicando técnicas Post Hoc se objetiva que también en el segundo mes del 
postoperatorio los niños de este grupo reciben más aporte de calorías vía enteral (85,7 ± 
37,8%) comparado con el grupo con alteraciones vasculo-isquémicas (38,3 ± 40,8%) 
(p=0,017) y malformaciones congénitas (17,2 ± 21,0%) (p=0,002). 
Cirugía  
 Los niños con malformaciones congénitas sufren la resección intestinal a edades más 
precoces (0,8 ± 2,1 meses) que los pacientes con patología vasculo-isquémicas 
(p=0,002) y otras etiologías diversas (p=0,005) (técnicas Post Hoc).  
Evolución clínica 
La etiología que origina el SIC no influye en el tiempo que transcurre hasta que se 
consigue la Adaptación Intestinal (p=0,403), ni en el tiempo de supervivencia 
(p=0,108). La edad media de los niños del tercer grupo que han sobrevivido al finalizar 
el estudio (96,6 ± 63,0 meses) es mayor que los enfermos con alteraciones vasculo-
isquémicas (96,6 ± 72,0 meses) y malformaciones congénitas (42,7 ± 30,4 meses) 
(p=0,022). 
Se observan diferencias en el tiempo total de ingreso entre los tres grupos (p=0,027), 
más prolongado en el grupo de malformaciones congénitas (15,7 ± 10,1 meses) que en 
el de otras patologías (8,8 ± 7,6 meses) (p=0,037) (técnicas Post Hoc). 
No hay diferencias en la edad cuando son incluidos en lista de trasplante (p=0,246), 
o en el momento de su realización (p=0,189), si bien los pacientes del tercer grupo 
tienden a ser mayores cuando se les realiza el trasplante (140,7 ± 136,0 meses). Tras el 
trasplante, no hay diferencias en la supervivencia según la etiología que ocasionó el 
SIC, ni en el grupo de pacientes trasplantados vivos al finalizar el estudio (p=0,535) ni 


















Peso al nacer (gr) 2.051,68± 862,20 2.668,89± 520,69 2.768,08± 763,68 0,005 
Edad al inicio de la NP (m) 22,23 ± 52,71 0,66 ± 2,11 27,15 ± 48,10 0,000 
Tiempo con NP exclusiva (m) 1,83 ± 3,09 0,74 ± 0,82 0,65 ± 0,71 0,208 
Tiempo con NP continua (m) 5,15 ± 4,21 7,55 ± 5,62 1,94 ± 3,25 0,110 
Edad al inicio de NPD (m) 46,71 ± 68,85 8,97 ± 3,98 70,26 ± 90,22 0,142 
Tiempo con NPD (m) 15,79 ±15,58 14,12 ± 8,34 21,39 ± 26,48 0,721 
Tiempo total con NP (m) 15,47 ± 14,56 19,83 ± 14,12 18,92 ± 26,46 0,272 
Tiempo con NE continua (m) 5,19 ± 6,85 4,00 ± 0,10 1,04 ± 1,21 0,490 
Tiempo con NE antes cierre ostomía (m) 2,02 ± 1,65 1,24 ± 0,87 2,41 ± 1,78 0,488 
Calorías por NE 1ª sem tras cirugía (%) 0,00 ± 0,00 2,59 ± 9,35 12,50 ± 31,73 0,034 
Calorías por NE 2ª sem tras cirugía  (%) 5,96 ± 23,26 8,33 ± 28,87 25,70 ± 45,90 0,081 
Calorías por NE 3ª sem tras cirugía  (%) 11,86 ±30,83 12,22 ± 28,72 43,03 ± 48,53 0,076 
Calorías por NE 4ª sem tras cirugía  (%) 17,47 ± 33,08 12,93 ± 19,86 66,91 ± 46,95 0,022 
Calorías por NE 1ª mes tras cirugía  (%) 9,53 ± 21,77 11,38 ± 23,24 32,72 ± 38,56 0,128 
Calorías por NE 2º mes tras cirugía  (%) 38,33 ± 40,79 17,18 ±21,00 85,71 ±37,80 0,002 
Edad en cirugía de SIC (m) 21,48 ± 51,63 0,79 ± 2,07 26,19 ± 46,84 0,001 
Edad remisión al H. Infantil La Paz (m) 35,02 ± 60,66 8,23 ± 6,52 59,97 ± 108,18 0,744 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz  8,57 ± 13,11 7,25 ± 6,45 30,82 ± 51,74 0,463 
Tiempo hasta la Adaptación I ntestinal (m) 15,74 ± 13,56 23,30 ± 21,00 32,70 ±59,80 0,403 
Edad de éxitus (m) 15,52 ± 13,96 24,72 ± 21,00 137,58 ± 153,14 0,069 
Edad actual de pacientes vivos (m) 96,58 ± 72,02 42,68 ± 30,45 96,65 ± 63,04 0,022 
Tiempo de seguimiento (m) 49,42 ± 49,01 35,05 ± 26,92 75,00 ± 60,15 0,108 
Tiempo total de ingreso (m) 10,57 ±7,45 15,73 ± 10,08 8,76 ± 7,58 0,027 
Edad inclusión en lista de trasplante (m) 38,58 ± 68,03 13,55 ± 15,69 53,54 ± 71,96 0,246 
Edad al trasplante (m) 58,42 ± 76,53 24,80 ± 18,43 140,70 ± 136,00 0,189 
Tiempo en lista hasta el  trasplante  (m) 7,72 ± 4,07 13,21 ± 11,29 27,28 ± 20,63 0,084 
Tiempo desde 1ª cirugía hasta el trasplante  (m) 16,25 ± 11,87 29,10 ± 18,22 67,88 ± 80,00 0,122 
Edad actual tras trasplante (vivos)  (m) 102,26 ± 78,44 48,40 ± 26,54 83,80 ± 0,00 0,443 
Supervivencia tras el trasplante (vivos) (m) 19,83 ± 19,55 17,80 ± 6,91 39,27 ± 0,00 0,535 
Supervivencia tras el trasplante (fallecidos) (m) 19,45 ± 26,33 9,77 ± 14,86 3,80 ± 3,74 0,845 
 




1.2 VARIABLES CUALITATIVAS 
No existen diferencias entre los grupos etiológicos en relación al sexo (p=0,684) o la 
existencia de prematuridad (p=0,665) (Tabla 53). La mayoría de los pacientes con 
malformaciones congénitas (76,2%) fueron intervenidos en otros Centros hospitalarios 
con posterior traslado al H. La Paz; sin embargo, el grupo de pacientes con patologías 
diversas es mayoritariamente diagnosticado en el propio Centro (72,2%) (p=0,009). 
Tipo de cirugía 
La etiología que origina el SIC no influye en la longitud del segmento yeyuno-ileal 
residual (p=0,083), ni en la resección de la válvula ileocecal (p=0,082). Aparecen 
diferencias significativas en la preservación de un segmento de íleon residual (p=0,037); 
así, el 60,0% de los pacientes con alteraciones vasculo-isquémicas no conserva íleon 
residual, frente al 76,5% de los enfermos del tercer grupo que lo tienen preservado.  
En los pacientes con malformaciones congénitas se tiende a realizar una anastomosis 
primaria en la cirugía (60,0%), mientras que a los niños con alteraciones vasculo-
isquémicas (81,2%) o patologías como alteraciones de la motilidad (62,5%) se les 
practica en su mayoría una ostomía (p=0,004). 
Evolución clínica 
La etiología del SIC no influye en la aparición de hepatopatía (p=0,300) o de 
ictericia colestásica precoz (p=0,622). Tampoco existen diferencias en cuanto a la 
evolución hacia la Adaptación Intestinal o el Fracaso Intestinal (p=0,232). No hubo 









Tabla 53. Etiología del SIC: variables cualitativas 


















mujer 43,5 47,6 55,6 
0,684 
no 46,3 41,2 57,1 
Prematuridad 
si 53,7 58,8 42,9 
0,665 
no 58,7 57,1 55,6 
NP domiciliaria  
si 41,3 42,9 44,4 
0,973 
H. Infantil La Paz 41,3 23,8 72,2 
Cx de SIC  
Hospital de origen 58,7 76,2 27,8 
0,009 
I. corto 28,3 47,6 55,6 
Juicio clínico 
I. extremo 71,7 52,4 44,4 
0,083 
I. D. 33,6 47,6 47,1 
Resección  
I. D. y colon 66,7 52,4 52,9 
0,428 
no 24,6 20,0 35,3 
Resección yeyuno  
si 75,6 80,0 64,7 
0,549 
no 60.0 47.6 23.5 
 
Conserva íleon 
residual   si 40.0 52.4 76.5 
0,037 
no 73,9 66,7 44,4 
Válvula ileocecal  
si 26,1 33,3 55,6 
0,082 
no 81,8 40,0 62,5 
 
Anastomosis en 
cirugía de SIC si 18,2 60,0 37,5 
0,004 
no 69,6 61,9 88,9 
Trasplante  
si 30,4 38,1 11,1 
0,155 
no 28,6 50,0 0,0 
 
AI después del 
trasplante  si 71,4 50,0 100,0 
0,343 
no 32,7 28,6 52,9 
Hepatopatía 
si 62,8 71,4 47,1 
0,300 
AI 40,9 28,6 55,6 
Evolución (I)   
FI (con y sin Tx) 50,1 71,4 44,4 
0,232 
AI 52,9 35,5 62,5 
Evolución  (II) 
FIP (sin Tx) 46,1 64,7 37,5 
0,276 
 







2.1 JUICIO CLÍNICO: I. CORTO /I. EXTREMO 
Se aplica el Análisis Univariante para comparar la cohorte de pacientes con I. corto 
(segmento residual > 38 cm.) e I. extremo (segmento residual ≤ 38 cm.) (Tabla 54). 
2.1.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
No se encuentran diferencias en el peso al nacer (p=0,391), ni en el tipo de 
reanimación neonatal (p=0,474) entre los dos grupos.  
Nutrición 
La longitud de intestino residual no determinó diferencias en la edad de inicio de la 
NP (p=0,391), ni en el tiempo total con NP (p=0,165). Los pacientes con I. corto 
precisaron NP exclusiva tras la cirugía durante menos tiempo (0,7 ± 0,7 meses) que los 
niños con I. extremo (1,8 ± 3,1 meses) (p=0,039), recibiendo más proporción de calorías 
vía enteral durante el segundo mes tras la cirugía intestinal (60,0 ± 40,6%) (p=0,031). 
Los niños con I. corto inician la NPD a una edad más temprana (11,2 ± 3,1 meses) que 
el grupo con I. extremo (50,5 ± 73,5 meses) (p=0,010), no existiendo diferencias en el 
tiempo total con NPD (p=0,270). 
Cirugía 
No se encontraron diferencias al comparar las edades de los pacientes en el 
momento de la resección quirúrgica (p=0,338). 
Tampoco hubo diferencias en el tiempo transcurrido desde la primera cirugía hasta el 
traslado al H. Infantil La Paz (p=0,950), pero los pacientes con I. extremo tienden a ser 
mayores en el momento del traslado (34,4 ± 65,1 meses) que los niños con I. corto (13,3 







Es reseñable el hecho de que los pacientes con I. corto se incluyen en lista de 
trasplante a una edad más temprana (12,3 ± 4,7 meses) que los sujetos con I. extremo 
(37,7 ± 63,3 meses) (p=0,035). No obstante, no se observan diferencias en el periodo de 
tiempo que llevan con NP cuando se incluyen en lista (p=0,690). De forma análoga, no 
existieron diferencias en cuanto a la edad al trasplante (p=0,578) o el tiempo en lista de 
espera de trasplante hasta su realización (p=0,381).  
Los pacientes con I. extremo suelen precisar más tiempo hasta conseguir la 
Adaptación Intestinal (30,8  ± 42,1 meses) que los casos de I. corto (12,7 ± 14,9 meses) 
(p=0,066). 
No aparecen diferencias en la edad de éxitus (p=0,906) ni en el tiempo total de 
ingreso (p=0,479). El tiempo de seguimiento fue mayor en los pacientes con I. corto 













Peso al nacer (gr) 
 
2.432,87 ± 873,06 
 
2.261,59 ± 801,46 
 
0,391 
Edad al inicio de la NP (m) 11,80 ± 38,86 21,74 ± 48,99 0,341 
Tiempo con NP exclusiva (m) 0,71 ± 0,69 1,79 ± 3,06 0,049 
Tiempo con NP continua (m) 5,82 ± 6,05 5,01 ± 4,16 0,673 
Edad al inicio de NPD (m) 11,22 ± 3,15 50,47 ± 73,54 0,010 
Tiempo con NPD (m) 8,93 ± 10,55 18,04 ± 17,32 0,270 
Tiempo total con NP (m) 13,85 ± 15,20 19,55 ± 18,25 0,165 
Tiempo con NE continua (m) 1,93 ± 1,72 7,08 ± 7,96 0,090 
Calorías por NE 1ª sem tras cirugía (%) 6,35 ± 21,17 0,00 ± 0,00 0,147 
Calorías por NE 2ª sem tras cirugía  (%) 19,09 ± 39,17 2,94 ± 17,15 0,079 
Calorías por NE 3ª sem tras cirugía  (%) 28,51 ± 43,21 9,13 ± 25,86 0,083 
Calorías por NE 4ª sem tras cirugía  (%) 42,84 ± 43,96 12,39 ± 27,94 0,013 
Calorías por NE 1ª mes tras cirugía  (%) 22,61 ± 32,39 6,87 ± 17,64 0,081 
Calorías por NE 2º mes tras cirugía  (%) 59,96 ± 40,65 29,17 ± 39,70 0,031 
Edad en cirugía de SIC (m) 11,53 ± 37,63 21,06 ± 48,13 0,338 
Edad remisión al H. Infantil La Paz (m) 13,27 ± 14,64 34,43 ± 65,16 0,087 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz (m) 9,82 ± 14,05 10,21 ± 19,87 0,950 
Tiempo hasta conseguir la Adaptación I ntestinal (m) 12,66 ± 14,87 30,80 ± 42,10 0,066 
Edad de éxitus (m) 31,45 ± 22,48 28,22 ± 52,60 0,906 
Edad actual de pacientes vivos (m) 87,37 ± 61,68 82,63 ± 72,54 0,787 
Tiempo de seguimiento (m) 69,05 ± 53,92 39,83 ± 41,80 0,007 
Tiempo total de ingreso (m) 12,32 ± 10,78 10,80 ± 6,53 0,479 
Edad inclusión en lista  trasplante (m) 12,28 ± 4,71 37,72 ± 63,35 0,035 
Tiempo con NP a la inclusión en lista de trasplante (m) 9,83 ± 4,91 12,68 ± 18,34 0,690 
Tiempo en lista hasta realizar trasplante  (m) 15,99 ± 10,16 10,50 ± 9,92 0,381 
Edad al trasplante (m) 31,77 ± 8,87 57,26 ± 76,58 0,578 
Tiempo desde 1ª cirugía hasta realizar trasplante  (m) 28,64 ± 13,05 24,30 ± 27,14 0,790 
Tiempo con NP tras trasplante (grupo con AI)  (m) 8,41 ± 6,62 1,82 ± 1,52 0,392 
Edad actual tras trasplante (vivos)  (m) 46,83 ± 0,00 88,53 ± 69,38 No válido 
Supervivencia tras trasplante (vivos) (m) 21,73 ± 0,00 20,55 ± 17,28 No válido 






2.1.2 VARIABLES CUALITATIVAS 
La etiología que origina el SIC no determina la longitud resecada (p=0,083). No hay 
diferencias en la edad gestacional entre ambos grupos (p=1,000) (Tabla 55). 
Nutrición 
Los pacientes con I. extremo (57,7%) inician la NP domiciliaria con más frecuencia 
que los sujetos con I. corto (18,2%) (p=0,000), de forma que si un paciente con SIC 
entra en el programa de NPD existen 6,1 veces más probabilidades de que sea I. 
extremo que I. corto (RR  6,14; CI 95% 2,16-17,39) (Tabla 56). 
Los pacientes con I. corto toleran con más frecuencia fórmula hidrolizada (63,6%) que 
los sujetos con I. extremo (14,3%) (p=0,000) (RR  0,09; CI 95% 0,02-0,35). 
Tipo de cirugía 
La comparación muestra diferencias significativas en la resección de duodeno 
(p=0,040) y yeyuno (p=0,000). Todos los pacientes con I. corto tienen preservado el 
duodeno frente sólo a un 13,7% de los que tienen I. extremo. Se observa que un sujeto 
con I. extremo tiene 20,1 más probabilidades de tener resecado el yeyuno que un 
enfermo con I. corto (RR  20,14; CI 95% 5,17-78,49). 
Los pacientes con I. corto tienen con más frecuencia (78,8%) preservado un segmento 
de íleon residual que el I. extremo (32,0%) (p=0,000) (RR  0,13; CI 95% 0,04-0,35). Se 
observa resección de I. Delgado y parte del colon en el 70% de los casos de I. extremo 
frente al 45,5% en los sujetos con I. corto (p=0,039). Un enfermo al que se le reseca 
colon además de I. Delgado tiene 2,80 más probabilidades de ser I. extremo que I. corto 
(RR  2,80; CI 95% 1,12-6,98). 
No existen diferencias en la preservación la válvula ileocecal  (p=0,484), ni en la 






El  paciente con I. extremo tiene aumentadas en 6,4 veces las probabilidades de 
entrar en lista de trasplante comparado con el I. corto (p=0,001) (RR  6,45; CI 95% 
2,35-17,67). También tiene 6,7 veces más posibilidades de recibir un trasplante que un 
paciente con I. corto (p=0,003) (RR  6,77; CI 95% 1,83-25,10). 
Evolución clínica 
Existen diferencias significativas en la evolución clínica de los pacientes según la 
longitud del segmento yeyuno-ileal. Un 72,9% de los niños con I. extremo desarrollan 
enfermedad hepática frente al 45,5% en los que tienen I. corto, de forma que los 
primeros tienen 3,2 veces más posibilidades de sufrir hepatopatía (p=0,020) (RR  3,23; 
CI 95% 1,27-8,23). 
Además se observa que los pacientes con un segmento yeyuno-ileal menor de 38 
cm. tienen aumentadas en 10,7 veces las probabilidades de evolucionar hacia el Fracaso 
Intestinal frente conseguir la Adaptación Intestinal (p=0,000) (RR  10,67; CI 95% 3,80-
29,97). Así, un 81,6% de los pacientes con I. extremo desarrollan FI permanente frente 
a un 29,4% de los enfermos con I. corto (p=0,000). 
Un 87,9% de los pacientes con I. corto sobreviven frente al 59,6% de los pacientes 














Tabla 55. Longitud intestino residual: variables cualitativas 






varón 48,5 55,8 
Sexo 
mujer 51,5 44,2 
0,656 
no 48,3 46,5 
Prematuridad 
si 51,7 53,5 
1,000 
A. vasc-isquém. 39,4 63,5 
Mf. cong. 30,3 21,2 Etiología  
Otras 30,3 15,4 
0,083 
no 81,8 42,3 
NP domiciliaria 
si 18,2 57,7 
0,000 
F. elemental 36,4 85,7 
Fórmula inicial de NE 
F. hidrolizada 63,6 14,3 
0,000 
no 84,6 94,6 Inicio NE en 1ª sem 
tras cirugía si 15,4 5,4 
0,200 
no 61,5 91,7 Inicio NE en 2ª sem 
tras cirugía si 38,5 8,3 
0,009 
no 42,3 61,1 Inicio NE en 3ª sem 
tras cirugía si 57,7 38,9 
0,198 
H. Infantil La Paz 54,5 36,5 
Cirugía de SIC 
Hospital de origen 45,5 63,5 
0,120 
I. D. 54,5 30,0 
Resección 
I. D. y colon 45,5 70,0 
0,039 
no 100,0 86,3 
Resección duodeno 
si 0,0 13,7 
0,040 
no 56,3 6,0 
Resección yeyuno 
si 43,8 94,0 
0,000 
no 6,3 2,0 
Resección íleon 
si 93,8 98,0 
No 
válido 
no 21,2 68,0 Conserva íleon 
residual si 78,8 32,0 
0,000 
< 50% 43,8 68,6 
Resección colon 
≥ 50% 56,3 31,4 
0,126 
no 60,6 69,2 
Válvula ileocecal 











no 62,5 70,8 
 
Anastomosis en 
cirugía de SIC si 37,5 29,2 
0,472 
no 84,8 74,5 
Gastrostomía 
si 15,2 25,5 
0,291 
no 78,8 36,5 
En lista de trasplante 0,001 
21,2 63,5 si 
no 90,9 59,6 
Trasplante 
si 9,1 40,4 
0,003 
no 54,5 27,1 
Hepatopatía 
si 45,5 72,9 
0,020 





42,9 65,2 si 
no 60,0 35,9 Infección candida 
albicans si 40,0 64,1 
0,075 
AI 70,6 18,4 
Evolución 0,000 
29,4 81,6 FI (con y sin Tx) 














    
NP domiciliaria no / si 6,136 2,165 17,391 
F. elemental / F. hidrolizada 0,095 0,024 0,375 
Inicio NE 2ª sem tras cirugía no / si 0,145 0,035 0,603 
Cirugía ID / ID y colon 2,800 1,123 6,984 
Cirugía yeyuno no / si 20,143 5,169 78,493 
Conserva íleon residual no / si 0,127 0,045 0,353 
Entra en lista de trasplante no / si 6,451 2,355 17,669 
Trasplante realizado no / si 6,774 1,828 25,099 
Hepatopatía no / si 3,231 1,268 8,232 
Evolución a la AI / FIP 10,667 3,797 29,968 
  
 




2.2 JUICIO CLÍNICO: I. CORTO / I. MUY CORTO / I. ULTRACORTO 
Como se ha señalado, se clasifica a los pacientes en tres grupos según la longitud del 
segmento intestinal residual: Intestino corto (>38cm.) (n=33); Intestino muy corto (15 a 
38cm.) (n=18), e  Intestino ultracorto (<15cm.) (n=34). 
2.2.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
Se observan diferencias significativas entre los grupos en la edad de éxitus 
(p=0,050), mayor cuanto más longitud residual, y el tiempo de seguimiento (p=0,001). 
No hubo diferencias en el tiempo total de ingreso (p=0,327) ni en el resto de variables 
analizadas similares a las comparadas en el análisis de I. corto vs. I. extremo. 
2.2.2. VARIABLES CUALITATIVAS 
Nutrición 
El 18,2% de los pacientes con I. corto precisan de NPD frente a un 58,8% de los 
pacientes con I. ultracorto (p=0,002) (Tabla 57). Se encuentran diferencias en el tipo de 
fórmula administrada al inicio de la nutrición enteral: mientras que el 63,6% de los 
pacientes con I. corto reciben fórmula hidrolizada, el 87,5% de los pacientes con I. 
ultacorto reciben fórmula elemental (p=0,001). 
Tipo de cirugía 
Más de la mitad de los pacientes con I. corto tienen preservado el yeyuno (56,3%) 
mientras que un alto porcentraje de pacientes con I. muy corto (88,2%) e I. ultracorto 
(97,2%) lo tienen resecado (p=0,000). La mayoría de los pacientes con I. corto 
conservan un segmento de íleon residual (78,8%) frente al 81,2% de los sujetos con I. 
ultracorto que lo tienen resecado en su totalidad (p=0,000). 
Trasplante 
Los pacientes con I. ultracorto reciben con mayor frecuencia trasplante (50,0%) 





Cuanto menor es el segmento yeyuno-ileal remanente, más frecuente es la aparición 
de hepatopatía (p=0,005) e ictericia colestásica precoz (p=0,017). También se observa 
menor tasa de supervivencia (p=0,002). 
Aparecen diferencias significativas en la evolución hacia la Adaptación Intestinal 
según se trate de un paciente con I. corto (72,7%) o ultracorto (3,1%) (p=0,000). 
Tabla 57. Longitud intestino residual: variables cualitativas 
















mujer 51,5 66,7 32,4 
0,050 
no 48,3 38,5 50,0 
Prematuridad 
si 51,7 61,5 50,0 
0,776 
no 81,8 44,4 41,2 
NP domiciliaria 
si 18,2 55,6 58,8 
0,002 
F. elemental 36,4 83,3 87,5 
Fórmula inicial de NE 
F. hidrolizada 63,6 16,7 12,5 
0,001 
continua 78,6 92,3 70,8 
Tipo NE tras cirugía 
intermitente 21,4 7,7 29,2 
0,316 
no 84,6 92,3 95,8 
 
Inicio NE en 1ª sem 
tras cirugía si 15,4 7,7 4,2 
No 
válido 
no 61,5 100,0 87,5 
 
Inicio NE en 2ª sem 
tras cirugía si 38,5 0,0 12,5 
0,011 
no 100,0 100,0 78,8 
 
Inicio NE en 3ª sem 
tras cirugía si 0,0 0,0 21,2 
0,087 
I. D. 54,5 35,3 27,3 
Resección 
I. D. y colon 45,5 64,7 72,7 
0,071 
no 100,0 100,0 78,8 
Resección duodeno 
si 0,0 0,0 21,2 
No 
válido 
no 56,3 11,8 3,0 
Resección yeyuno 
si 43,8 88,2 97,0 
0,000 
no 6,3 0,0 3,0 
Resección íleon 






















Conserva íleon residual 
si 78,8 58,8 18,8 
0,000 
no 60,0 55,6 76,5 
Válvula ileocecal 
si 39,4 44,4 23,5 
0,228 
no 62,5 75,0 68,6 
 
Anastomosis en cirugía 
de SIC si 37,5 25,0 31,3 
0,671 
no 90,9 77,8 50,0 
Trasplante 
si 9,1 22,2 50,0 
0,001 
no 54,5 47,1 16,1 
Hepatopatía 
si 45,5 52,9 83,9 
0,005 
no 57,1 56,3 23,3 
 
Ictericia colestásica 
precoz si 42,9 43,8 76,7 
0,017 
no 60,0 35,7 36,0 
 
Infección candida 
albicans si 40,0 64,3 64,0 
0,168 
AI 72,7 50,0 3,1 
Evolución 
FI (con y sin Tx) 27,3 50,0 96,9 
0,000 
fallecidos 12,1 22,2 50,0 
Supervivencia 
vivos 87,9 77,8 50,0 
0,002 
 
3. TRASPLANTE  
3.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
Los pacientes que se trasplantan (n=24) tienen un peso medio al nacer mayor 
(2.659,4 ± 877,3 gramos) que los que no se trasplantan (2.227,3 ± 582,5 gramos) 
(p=0,022) (Tabla 58). Dentro del grupo de pacientes remitidos desde otros Centros para 
seguimiento en el H. La Paz, los pacientes de mayor edad recibirán con más 
probabilidad trasplante (p=0,054).  
Nutrición 
No existen diferencias entre pacientes trasplantados o no en cuanto a la edad a la que 





No hubo diferencias en la edad a la que se realizó la cirugía de resección intestinal 
entre los dos grupos (p=0,170). 
Evolución clínica 
La realización de trasplante no influye en el tiempo total contabilizado de ingreso 
(p=0,088). Los pacientes trasplantados habían sido incluidos en lista de espera de 
trasplante a mayor edad (44,7 ± 69,9 meses) que los que no se habían trasplantado al 
finalizar el estudio (13,0 ±15,2 meses) (p=0,042). 
No se observan diferencias significativas en el tiempo que se tardó en conseguir la 
Adaptación Intestinal al comparar pacientes sometidos a trasplante (32,4 ± 30,6 meses) 
respecto a niños con SIC que no precisan trasplante (16,4 ± 31,5 meses) (p=0,114). La 
realización del trasplante no influye en la edad de éxitus  (p=0,157), ni en el tiempo de 
supervivencia (p=0,075)  
Tabla 58. Trasplante intestinal: variables cuantitativas 
TRASPLANTE 
VARIABLES CUANTITATIVAS 
NO (n=61) SI (n=24) 
p valor
 
Peso al nacer (gr) 
 
2.227,30 ± 877,27 
 
2.659,44 ± 582,51 
 
0,022 
Edad al inicio de la NP (m) 12,41 ± 34,71 31,06 ± 63,06 0,183 
Tiempo total con NP (m) 16,58 ± 18,72 19,11 ± 11,55 0,593 
Edad en cirugía de SIC (m) 11,98 ± 33,57 31,06 ±  63,04 0,170 
Edad remisión al H. Infantil La Paz (m) 12,53 ± 18,69 53,20 ± 82,28 0,054 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz (m) 7,71 ± 10,92 13,70 ± 25,85 0,288 
Tiempo hasta conseguir la Adaptación I ntestinal (m) 16,37 ± 31,46 32,43 ±30,59 0,114 
Edad éxitus (m) 14,17 ± 9,52 49,17 ± 71,31 0,157 
Edad actual de pacientes vivos (m) 84,73 ± 67,55 85,55 ± 67,58 0,968 
Tiempo de seguimiento (m) 56,10 ± 53,97 39,33 ± 30,11 0,075 
Tiempo total de ingreso (m) 10,42 ± 7,93 14,02 ± 9,36 0,088 





3.2. VARIABLES CUALITATIVAS 
La edad gestacional del paciente no se asocia con la realización posterior de 
trasplante (p=0,199). Tampoco la etiología del SIC influye en que el enfermo sea 
sometido a trasplante intestinal (p=0,155) (Tabla 59).  
Nutrición 
Los pacientes que reciben NP domiciliaria tienen 9,8 veces más probabilidades de 
recibir trasplante que los no inician el programa de NPD (RR 9,83; CI 95% 3,17-30,54) 
(p=0,000) (Tabla 60). Un 79,2% de los pacientes trasplantados recibieron en algún 
periodo de su evolución NP en su domicilio. 
Tipo de cirugía 
La resección de yeyuno aumenta en 12,1 veces las probabilidades de que un paciente 
reciba un trasplante intestinal (RR  12,10; CI 95% 1,52-96,32). 
Evolución clínica 
Los sujetos que son derivados desde otras Instituciones tienen aumentadas en 4,2 las 
probabilidades de ser trasplantados respecto a los que proceden del H. Infantil La Paz. 
(RR  4,19; CI 95% 1,39-12,67) (p=0,014).  
Estado pretrasplante 
Se observa que la longitud del segmento intestinal (p=1,000) o la presencia de 
hepatopatía (p=0,470) no son determinantes en la hospitalización del paciente en el 
momento del trasplante. 
En relación a la lista de espera de trasplante, no existe asociación significativa entre la 
longitud del segmento yeuno-ileal (p=0,309) o la presencia de disfunción hepática 







Ninguna de las complicaciones aparecidas tras el trasplante [(retrasplante (n=3); 
rechazo celular agudo (n=9); síndrome linfoproliferativo (n=2)] se asocian de forma 
estadística con la etiología origen del SIC, la presencia de hepatopatía previa o la 
supervivencia del paciente tras el trasplante. 
Tabla 59. Trasplante intestinal: variables cualitativas 
TRASPLANTE 
VARIABLES CUALITATIVAS (%) 
NO (n=61) SI (n=24) 
p valor 
varón 47,5 66,7 
Sexo 
mujer 52,5 33,3 
0,149 
no 42,3 60,0 
Prematuridad 
si 57,7 40,0 
0,199 
A. vasc-isquém. 52,5 58,3 
Mf. cong. 21,3 33,3 Etiología 
Otras 26,2 8,4 
0,155 
no 72,1 20,8 
NP domiciliaria 
si 27,9 79,2 
0,000 
H. Infantil La Paz 52,5 20,8 
Cirugía de SIC 
Hospital origen 47,5 79,2 
0,014 
I. corto 49,2 12,5 
Juicio clínico 
I. extremo 50,8 87,5 
0,001 
I. D. 44,1 29,2 
Resección 
I. D. y colon 55,9 70,8 
0,229 
no 94,9 83,3 
Resección duodeno 
si 5,1 16,7 
0,185 
no 34,5 4,2 
Resección yeyuno 
si 65,5 95,8 
0,004 
no 5,2 0,0 
Resección íleon 
si 94,8 100,0 
No 
válido 
no 45,8 58,3 Conserva íleon 
residual si 54,2 41,7 
0,340 
< 50% 58,3 66,7 
Resección colon 
≥ 50% 41,7 33,3 
0,755 
no 68,9 58,3 
Válvula ileocecal 







VARIABLES CUALITATIVAS (%) 










cirugía de SIC si 33,9 29,2 
0,797 
no 48,3 13,0 
Hepatopatía 
si 51,7 87,0 
0,005 
 
Tabla 60. Realización de Trasplante: asociación estadística (Riesgo Relativo) 
IC (95%)† 




     







      Cx yeyuno no / si 12,10 1,52 96,32 
      Cx La Paz / otro 4,19 1,39 12,67 
  
 
             *RR: Riesgo Relativo                       † IC (95%): Intervalo de Confianza 
4. COMPLICACIONES 
4.1 HEPATOPATÍA 
4.1.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
El análisis no muestra asociación significativa entre el peso al nacer y el desarrollo 
de enfermedad hepática en la evolución del paciente con SIC (p=0,607) (Tabla 61). 
Nutrición 
Tanto el inicio de la Nutrición Parenteral a edades precoces (p=0,059), como la 
administración de NP exclusiva durante más tiempo (p=0,046) se asocian con mayor 
incidencia de disfunción hepática. Además, la presencia de hepatopatía se relaciona con 
un menor aporte de calorías vía enteral vs. vía parenteral durante el primer (p=0,014) y 
segundo mes (p=0,000) tras la cirugía. No se objetivan diferencias entre los pacientes 






Los pacientes de la serie que desarrollan disfunción hepática fueron intervenidos a 
edades más precoces (10,5 ± 33,1 meses), motivo por el que iniciaron el soporte 
parenteral a menor edad (p=0,057) 
No se observan diferencias entre los grupos en relación a la edad al traslado al H. 
Infantil La Paz (p=0,343). 
Evolución clínica 
La presencia de hepatopatía no influye en la edad del paciente (p=0,198) ni en el 
tiempo con NP (p=0,415) cuando se incluyen en la lista de espera de trasplante. 
Al comparar los dos grupos no aparecen diferencias  en el tiempo transcurrido hasta 
que logran la Adaptación Intestinal (p=0,927). El tiempo de seguimiento de los 
pacientes sin hepatopatía fue mayor (73,9 ± 65,4 meses) que el seguimiento medio de 
los enfermos con esta complicación (38,2 ± 36,7 meses) (p=0,003). Los niños con daño 
hepático tienen ingresos más prolongados (13,9 ± 8,6 meses) que los que no lo tienen 
















Tabla 61. Hepatopatía en pacientes con SIC: variables cuantitativas 
HEPATOPATIA 
VARIABLES CUANTITATIVAS 
NO (n=31) SI (n=50) 
p valor 
Peso al nacer (gr) 2.444,09 ± 906,74 2.336,60 ± 772,10 0,607 
Edad al inicio de la NP (m) 26,94 ± 56,81 10,66 ± 33,39 0,059 
Tiempo con NP exclusiva (m) 0,71 ± 0,76 1,80 ± 3,05 0,046 
Edad al inicio de NPD (m) 63,63 ± 87,58 28,33 ± 46,24 0,279 
Tiempo con NPD (m) 26,62 ± 27,19 12,89 ± 9,06 0,204 
Tiempo total con NP (m) 16,77 ± 22,71 17,81 ± 13,14 0,829 
Calorías por NE 1ª sem tras cirugía (%) 6,61 ± 21,58 0,00 ± 0,00 0,147 
Calorías por NE 2ª sem tras cirugía  (%) 20,00 ± 39,90 2,94 ± 17,15 0,075 
Calorías por NE 3ª sem tras cirugía  (%) 42,55 ± 46,90 4,82 ± 18,10 0,006 
Calorías por NE 4ª sem tras cirugía  (%) 55,63 ± 44,01 8,79 ± 21,46 0,001 
Calorías por NE 1ª mes tras cirugía  (%) 30,79 ± 33,62 4,63 ± 14,65 0,014 
Calorías por NE 2º mes tras cirugía  (%) 74,61 ± 32,27 18,19 ± 31,91 0,000 
Edad en cirugía de SIC (m) 26,74 ± 56,68 10,52 ± 33,15 0,057 
Edad a la remisión al H. Infantil La Paz (m) 34,52 ± 57,64 19,46 ± 44,31 0,343 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz (m) 12,29 ± 15,61 6,02 ± 7,43 0,188 
Tiempo hasta conseguir la Adaptación I ntestinal (m) 19,28 ± 37,49 18,50 ± 12,11 0,927 
Edad actual de pacientes vivos (m) 100,66 ± 73,97 68,09 ± 54,99 0,059 
Tiempo de seguimiento (m) 73,93 ±  65,38 38,17 ±  36,75 0,003 
Tiempo total de ingreso (m) 7,83 ± 6,74 13,87 ± 8,58 0,001 
Edad inclusión en lista  trasplante (m) 53,91 ± 82,79 23,77 ± 44,14 0,198 
Tiempo con NP a la inclusión en lista de trasplante (m) 17,17 ± 23,14 8,70 ± 7,71 0,415 
Edad al trasplante (m) 98,75 ± 106,79 38,23 ± 52,27 0,116 
Tiempo en lista de espera hasta el  trasplante  (m) 4,93 ± 6,08 10,59 ± 7,65 0,238 












4.1.2 VARIABLES CUALITATIVAS 
La etiología que ocasionó el SIC (p=0,300) o la existencia de prematuridad 
(p=0,328) no influyen en el desarrollo de hepatopatía (Tabla 62). 
Nutrición 
En el análisis estadístico se identifican como factores de protección contra el 
desarrollo de hepatopatía la administración de fórmula hidrolizada en el postoperatorio 
inmediato (RR 0,14; CI 95% 0,04-0,51) (p=0,003), y el inicio precoz de la nutrición 
enteral en la segunda semana (RR  0,14; CI 95% 0,03-0,57) (p=0,004), o en la tercera 
semana tras cirugía (RR 0,12; CI 95% 0,04-0,39) (p=0,000) (Tabla 63). 
Tipo de cirugía 
La preservación de íleon residual tras la resección quirúrgica va a ser determinante 
en la evolución del paciente, ya que aparece como un factor de protección contra la 
aparición de hepatopatía (RR  0,22; CI 95% 0,08-0,60) (p=0,003). 
Trasplante 
La presencia de daño hepático aumenta 7,4 veces las probabilidades de entrar en 
lista de trasplante (RR 7,41; CI 95% 2,56-21,42) (p=0,000). Además, esta complicación 
eleva en 6,2 veces las posibilidades de sufrir trasplante, resultando que un 87% de los 
pacientes trasplantados tenían previamente hepatopatía (RR  6,22; CI 95% 1,66-23,25) 
(p=0,005). En la muestra analizada, un 40,0% de los pacientes con hepatopatía se 
trasplantan frente a un 9,7%% de los que no tienen hepatopatía. 
Evolución clínica 
Al tratarse de entidades con un origen similar, la aparición de ictericia colestásica 
precoz va aumentar considerablemente las probabilidades de que ese paciente sea 




Los enfermos con disfunción hepática sufren con más frecuencia infección por 
candida albicans (RR  3,71; CI 95% 1,27-10,77) (p=0,020). 
El 78% de los pacientes con SIC y hepatopatía sufren Fracaso Intestinal permanente 
frente al 25,8% de los pacientes que no padecen hepatopatía (p=0,000).  
Tabla 62. Hepatopatía en pacientes con SIC: variables cualitativas 
HEPATOPATIA 
VARIABLES CUALITATIVAS (%) 









si 44,0 56,8 
0,328 
A. vasc-isquém. 51,6 54,0 
Mf. cong. 19,4 30,0 Etiología 
Otras 29,0 16,0 
0,300 
no 67,7 50,0 
NP domiciliaria 
si 32,2 50,0 
0,166 
F. elemental 36,8 80,6 
Fórmula inicial de NE 
F. hidrolizada 63,2 19,4 
0,003 
no 84,6 94,6 
 
Inicio NE en 1ª sem 
tras cirugía si 15,4 5,4 
0,210 
no 60,0 91,7 
 
Inicio NE en 2ª sem 
tras cirugía si 40,0 8,3 
0,004 
no 24,0 72,2 
 
Inicio NE en 3ª sem 
tras cirugía si 76,0 27,8 
0,000 
H. Infantil La Paz 48,4 38,0 
Cirugía de SIC 
Hospital de origen 51,6 62,0 
0,367 
I. corto 58,1 30,0 
Juicio clínico 
I. extremo 41,9 70,0 
0,020 
I. D. 53,3 34,0 
Resección 
I. D. y colon 46,7 66,0 
0,105 
no 93,3 90,0 
Resección duodeno 
si 6,7 10,0 
0,706 
no 44,8 16,0 
Resección yeyuno 
si 55,2 84,0 
0,008 
no 3,4 3,4 
Resección íleon 









VARIABLES CUALITATIVAS (%) 







62,0 Conserva íleon 
residual si 73,3 38,0 
0,003 
< 50% 66,7 57,6 
Resección colon 
≥ 50% 33,3 42,4 
0,751 
no 54,8 74,0 
Válvula ileocecal 
si 45,2 26,0 
0,093 
no 67,9 66,0 
 
Anastomosis en 
cirugía de SIC si 32,1 34,0 
1,000 
no 80,6 36,0 
En lista de trasplante 
si 19,4 64,0 
0,000 
no 100,0 78,1 
 
Fallece en lista de 
espera de trasplante si 0,0 21,9 
0,569 
no 90,3 60,0 
Trasplante 
si 9,7 40,0 
0,005 
no 92,6 14,9 
 
Ictericia colestásica 
precoz si 7,4 85,1 
0,000 
no 64,0 32,4 Infección candida 
albicans si 36,0 67,6 
0,020 
AI 74,2 22,0 
Evolución 
FI (con y sin Tx) 25,8 78,0 
0,000 
fallecidos 0,0 42,0 
Supervivencia 














Tabla 63. Hepatopatía y SIC: asociación estadística (Riesgo Relativo) 
IC (95%)† 




F. elemental/hidrolizado 0,14 0,04 0,51 
Inicio NE 2ªsem post-Cx no/si 0,14 0,03 0,57 
Inicio NE 3ªsem post-Cx no/si 0,12 0,04 0,39 
Íleon residual no/si 0,22 0,08 0,60 
Entra en lista de Tx no/si 7,41 2,56 21,42 
Tx no/si 6,22 1,66 23,25 
Ictericia colestasica precoz 71,43 13,73 371,56 
Infección candida no/si 3,70 1,27 10,78 
   
           *RR: Riesgo Relativo                       † IC (95%): Intervalo de Confianza 
4.2 INFECCIONES 
El análisis determina que los pacientes que sufren infección por candida albicans (1 
o más episodios) han recibido Nutrición Parenteral durante más tiempo (20,1 ± 13,8 
meses) que los que no adquieren la infección (9,3 ± 11,2 meses) (p=0,020). Existe 
asociación significativa entre el diagnóstico de esta infección en enfermos con SIC y el 
desarrollo de disfunción hepática (p=0,020), la situación de Fracaso Intestinal 
permanente (p=0,020) y la mayor mortalidad (p=0,026). 
5. ADAPTACIÓN INTESTINAL 
5.1 VARIABLES CUANTITATIVAS 
En el análisis estadístico se compara a los pacientes que consiguen la Adaptación 
Intestinal sin ser sometidos a T. Intestinal (n=34) con el grupo de enfermos en situación 
de Fracaso Intestinal permanente (n=49). Como se ha señalado el 38,8% (19/49) de los 
sujetos con FIP logran la autonomía digestiva tras la realización del trasplante. Este 
grupo de enfermos trasplantados no es incluido en el análisis de las siguientes variables: 




edad actual de pacientes vivos al finalizar el estudio, tiempo de seguimiento, tiempo 
total de ingreso y número de laparotomías. 
No hubo diferencias en el peso al nacer (p=0,627) entre los dos grupos. Los 
pacientes con FIP precisaron menor grado de reanimación neonatal al nacer (1,5 ± 0,9) 
que los pacientes que consiguen la AI (2,3 ± 1,5) (p=0,026) (Tabla 64). 
Nutrición 
No existen diferencias en la evolución en función de la edad a la que se inicia la NP 
(p=0,843). El tiempo con NP exclusiva tras la cirugía fue menor en los pacientes que 
logran la autonomía digestiva (0,7 ± 0,6 meses) que en los que padecen FIP (1,9 ± 3,2 
meses) (p=0,032). No hay diferencias en la edad de inicio de la NPD (p=0,438) o el 
tiempo con NPD entre las dos cohortes (p=0,470). El tiempo total con NP es mayor en 
los pacientes con FIP (23,2 ± 20,2 meses) que en el grupo de niños que suspenden el 
soporte parenteral tras alcanzar la AI (11,3 ± 13,4meses) (p=0,008).  
Los pacientes con autonomía digestiva recibieron más proporción de calorías vía 
enteral durante el primer (27,2 ± 32,8%) y segundo mes (70,5 ± 37,5%) tras la cirugía 
que los sujetos con FIP (4,8 ± 15,2 %), (15,7  ± 27,1%) con valores de significación 
estadística de p=0,005 y p=0,000, respectivamente.  
Cirugía 
La edad del niño cuando se realiza la resección intestinal no influye en la evolución 
posterior (p=0,804). No hay diferencias significativas en el número de laparotomías 
entre los dos grupos (p=0,682). 
La edad media del paciente cuando es remitido al H. Infantil La Paz (p=0,100) o el 







No se encuentran diferencias significativas en el tiempo transcurrido hasta alcanzar 
la Adaptación Intestinal entre el grupo de pacientes que la consiguen sin TI (16,4 ± 31,5 
meses) y aquellos sometidos a trasplante (32,4 ± 30,6 meses) (p=0,114). 
Los enfermos con SIC que logran la autonomía digestiva tienen una edad media al 
finalizar el estudio mayor (100,6 ± 68,2 meses) que los sujetos con FIP (38,6 ± 40,2 
meses) (p=0,004), siendo el tiempo de seguimiento de los pacientes con AI (84,28 ± 
55,0 meses) mayor que en los casos de FIP (20,6 ± 17,9 meses) (p=0,000). 










Peso al nacer (gr) 
 
2318,35 ± 906,70 
 
2414,49 ± 741,01 
 
0,627 
Reanimacion neonatal 2,33 ± 1,53 1,47 ± 0,86 0,026 
Edad al inicio de la NP (m) 16,89 ± 42,44 18,98 ± 48,05 0,843 
Tiempo con NP exclusiva (m) 0,66 ± 0,61 1,93 ± 3,18 0,032 
Tiempo con NP continua (m) 4,74 ± 2,90 5,51 ± 5,45 0,681 
Edad al inicio de la NPD (m) * 50,49 ± 85,62 17,31 ± 23,59 0,438 * 
Tiempo con NPD (m) * 11,66 ± 5,73 19,41 ± 20,43 0,470 * 
Tiempo total con NP (m) * 11,32 ± 13,39 23,19 ± 20,17 0,008 * 
Calorías por NE 1ª sem tras cirugía (%) 6,10 ± 20,77 0,00 ± 0,00 0,147 
Calorías por NE 2ª sem tras cirugía  (%) 17,50 ± 37,81 3,22 ± 17,96 0,098 
Calorías por NE 3ª sem tras cirugía  (%) 37,44 ± 46,34 5,36 ± 18,81 0,011 
Calorías por NE 4ª sem tras cirugía  (%) 50,78 ± 44,22 8,55 ± 21,54 0,001 
Calorías por NE 1ª mes tras cirugía  (%) 27,21 ± 32,79 4,83 ± 15,23 0,005 
Calorías por NE 2º mes tras cirugía  (%) 70,552 ± 37,46 15,75 ± 27,13 0,000 
Edad en cirugía de SIC (m) 16,30 ± 41,21 18,80 ± 47,55 0,804 
Edad remisión al H. Infantil La Paz (m) 13,82 ± 15,44 34,21 ± 65,16 0,100 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz (m) 10,99 ± 15,06 9,78 ± 19,60 0,847 
Edad de éxitus (m) 0,00 31,27 ± 49,97 No válido 
Edad actual en pacientes vivos (m) 100,58 ± 68,18 38,63 ± 40,20 0,004 
 













Tiempo de seguimiento (m) * 84,28 ± 55,02 20,56 ± 17,90 0,000 * 
Tiempo total de ingreso (m) * 9,72 ± 8,53 12,83 ± 7,90 0,132 * 
Tiempo hasta conseguir la Adaptación I ntestinal (m) 16,37 ± 31,46 32,44 ± 30,59 
†
 0,114 
Número de laparotomías * 3,33 ± 1,49 3,50 ± 1,76 0,682  * 
 
* Para el cálculo de esta variable el grupo de enfermos con FIP excluye a pacientes con TI (n=33) 
† Incluye a pacientes trasplantados que consiguen la AI 
 
5.2. VARIABLES CUALITATIVAS 
La edad gestacional (p=0,813) o la etiología del SIC (p=0,232) no influyen en el 
logro de la Adaptación Intestinal (Tabla 67). 
Nutrición 
Los pacientes con FIP entran con más frecuencia en un programa de NP domiciliaria 
(RR 6,16; CI 95% 1,91-19,84) (p=0,002) (Tabla 68). En al análisis estadístico, se 
encuentran como factores asociados al logro de la autonomía digestiva la tolerancia de 
fórmula hidrolizada (RR 0,04; CI 95% 0,01-0,22) (p=0,000) y el inicio precoz de la 
nutrición enteral (3ª semana) (RR  0,13; CI 95% 0,04-0,34) (p=0,000).  
Tipo de cirugía 
Las posibilidades de sufrir FIP aumentan si se reseca duodeno (p=0,038) o yeyuno 
(p=0,000), no influyendo la resección del íleon (p=1,000). Se observa que el 93,6% de 
los pacientes con FIP tienen resecado el yeyuno frente al 45,5% de los enfermos que 
consiguen la AI. Cuando un paciente sufre la resección de yeyuno durante la 
intervención quirúrgica aumentan 17,6 veces las probabilidades de padecer una 
situación de FIP en su evolución (RR 17,6; CI 95% 4,54-68,26) (p=0,000). En cambio, 
la preservación de un segmento de íleon residual se asocia a mayor tasa de adaptación 




Los resultados obtenidos señalan que la resección de la válvula ileocecal no es un 
factor determinante en la evolución del paciente (p=1,000). Dentro del grupo de 
pacientes con VIC conservada, no existen diferencias en la evolución en función de la 
longitud del segmento yeyuno-ileal remanente (p=0,142) (Tabla 65). No obstante, entre 
los pacientes que precisan la resección de la válvula, se encuentran diferencias de forma 
que los pacientes con I. corto evolucionan con más frecuencia a la autonomía digestiva 
y los pacientes con I. extremo quedan en situación de FIP (p=0,000) (Tabla 66). La 
realización de ostomía comparada con la anastomosis primaria tras la cirugía no influye 
en el logro de la adaptación (p=0,478). 
Tabla 65. Válvula ileocecal preservada y evolución del paciente con SIC 
 
VÁLVULA ILEOCECAL 
PRESERVADA LONGITUD ID 
AI (no trasplante) FI (no trasplante) 
p valor 
I. Corto  72,7%   40,0%  
I. Extremo 27,3%  60,0% 
0,142 
 
Tabla 66. Válvula ileocecal ausente y evolución del paciente con SIC 
 
VÁLVULA ILEOCECAL 
AUSENTE LONGITUD ID 
AI (no trasplante) FI (no trasplante) 
p valor 
I. Corto  69,6%   13,0%  




El 69,4% de los pacientes con FIP proceden de otros Centros hospitalarios frente al 
41,2% del grupo de enfermos que logran la Adaptación Intestinal. De este modo, 




comparado con pacientes sometidos a la resección intestinal en el H. Infantil La Paz 
(RR 3,24; CI 95% 1,30-8,08) (p=0,013). 
El análisis estadístico determina que si el paciente con SIC desarrolla hepatopatía 
tendrá 10,2 veces más posibilidades de evolucionar hacia el FIP que hacia la autonomía 
digestiva (RR 10,19; CI 95% 3,58-29,02) (p=0,000), mientras que en los casos con 
ictericia colestásica precoz la probabilidad de desarrollar FIP aumenta 4,7 veces (RR  
4,68; CI 95% 1,72-12,72) (p=0,004). 
Los pacientes con FIP tienen con más frecuencia infección por candida albicans 
(69,6%) que los que consiguen la AI (37,0%), de forma que el paciente con SIC que 
adquiere la infección tiene 3,9 veces más posibilidades de estar en situación de Fracaso 
Intestinal  (RR  3,89; CI 95% 1,19-12,68) (p=0,027). 
Todos los enfermos con SIC que consiguen la supresión de la NP sin necesidad de 
trasplante sobreviven, frente a sólo el 53,1% de los pacientes en Fracaso Intestinal. Esta 
tasa de supervivencia entre los enfermos en FI disminuye al 39,4% si se excluye del 
análisis a los individuos que reciben un Trasplante intestinal. 
Tabla 67. Adaptación intestinal: variables cualitativas 
















mujer 52,9 44,9 
0,509 
no 46,7 50,0 
Prematuridad 
si 53,3 50,0 
0,813 
A. vasc-isquém. 52,9 53,1 
Mf. cong. 17,6 30,6 Etiología 
Otras 29,4 16,3 
0,232 
no 85,3 48,5 
NP domiciliaria 
si 14,7 51,5 
0,002 
no 25,0 22,9 NP antes de los 3 meses 





















Fórmula inicial de NE 
F. hidrolizada 66,7 7,7 
0,000 
no 85,2 94,3 
 
Inicio NE en 1ª sem tras 
cirugía si 14,8 5,7 
0,390 
no 66,7 88,2 
 
Inicio NE en 2ª sem tras 
cirugía si 33,3 11,8 
0,060 
no 25,9 73,5 
 
Inicio NE en 3ª sem tras 
cirugía si 74,1 26,5 
0,000 
H. La Paz 58,8 30,6 
Cirugía de SIC 
Hospital origen 41,2 69,4 
0,013 
I. corto 70,6 18,4 
Juicio clínico 
I. extremo 29,4 81,6 
0,000 
I. D. 44,1 38,3 
Resección 
I. D. y colon 55,9 61,7 
0,651 
no 100,0 85,4 
Resección duodeno 
si 0,0 14,6 
0,038 
no 54,5 6,4 
Resección yeyuno 
si 45,5 93,6 
0,000 
no 3,0 4,3 
Resección íleon 
si 97,0 95,7 
1,000 
no 26,5 67,7 
Conserva íleon residual 
si 73,5 32,3 
0,001 
< 50% 55,0 65,5 
Resección colon 
≥ 50% 45,0 34,5 
0,555 
no 67,6 65,3 
Válvula ileocecal 
si 32,4 34,7 
1,000 
no 71,9 63,8 
 
Anastomosis en cirugía 
de SIC si 28,1 36,2 
0,478 
no 100,0 51,0 
Trasplante 
si 0,0 49,0 
No 
válido 
no 67,6 17,0 
Hepatopatía 
si 32,4 83,0 
0,000 
no 65,5 28,9 
 
Ictericia colestásica 






























vivos 100,0 53,1 
No 
válido 
fallecidos 0,0 60,6 * 
Supervivencia  




Para el cálculo de esta variable se excluye a pacientes sometidos a Trasplante (n=33) 
 









NP domiciliaria no/si ‡ 6,16 1,91 19,84 
F, elemental/hidrolizado 0,04 0,01 0,22 
Inicio NE 3ªsem post-Cx no/si 0,13 0,04 0,40 
Cx yeyuno no/si 17,60 4,54 68,26 
Íleon residual 0,20 0,08 0,54 
Cx Paz/otro 3,24 1,30 8,08 
Hepatopatia no/si 10,19 3,58 29,02 
Ictericia colestásica precoz 4,68 1,72 12,72 
Cándida no/si ‡ 3,89 1,19 12,68 Infección   
 
      *   RR: Riesgo Relativo                †  IC (95%): Intervalo de Confianza 
      ‡    Para el cálculo de esta variable se excluye a pacientes sometidos a Trasplante en el grupo  












6.1 VARIABLES CUANTITATIVAS  
La tasa de mortalidad de los pacientes con SIC incluidos en el estudio fue de un 
29,4%, resultando que de los 25 enfermos fallecidos al finalizar el análisis, un 44% 
(n=11) habían recibido un trasplante intestinal. En el momento del fallecimiento el 80% 
(20/25) padecían Fracaso Intestinal permanente y el 20% (5/25) habían alcanzado la 
autonomía digestiva, en todos los casos tras un trasplante. 
Según el análisis estadístico, el peso del niño al nacer no influye en la supervivencia 
posterior (p=0,228) (Tabla 69). 
Nutrición 
Los pacientes con Síndrome de Intestino Corto que sobreviven iniciaron la NP a 
edades más tardías (22,9 ± 50,9 meses) que los fallecidos (5,4 ± 23,6 meses) (p=0,039). 
El tiempo con NP exclusiva (p=0,081) o el tiempo total de soporte parenteral (p=0,808) 
no muestran relación con la supervivencia del enfermo. Por el contrario, el inicio precoz 
de la NP en modo ciclado es un factor asociado a mayor supervivencia en el SIC 
(p=0,049). 
Los pacientes que sobreviven recibieron mayor aporte de calorías vía enteral durante el 
primer mes (18,6 ± 29,2%) (p=0,004), así como en el segundo mes (55,1 ± 41,3%) 
(p=0,000) tras la cirugía.  
Cirugía 
Los pacientes fallecidos habían sido sometidos a la cirugía de resección intestinal a 
edades más precoces (5,3 ± 22,6 meses) que los que continuaban vivos al finalizar el 






Evolución clínica  
No hubo diferencias entre las cohortes comparadas en cuanto a la edad media al 
traslado al H. Infantil La Paz (p=0,459) o el tiempo transcurrido desde la cirugía 
intestinal hasta el traslado (p=0,708). 
El tiempo en lista de espera hasta el trasplante (p=0,110) o la edad del paciente 
cuando es sometido al trasplante (p=0,394) no influyó en el pronóstico.  
Los pacientes fallecidos habían tardado más tiempo en conseguir la Adaptación 
Intestinal (83,1 ± 58,8 meses) que los niños con SIC que sobreviven (18,4 ± 28,2 meses) 
(p=0,004). El tiempo de seguimiento de los pacientes vivos fue mucho mayor (62,5 ± 
51,0 meses) que los que fallecen (23,3 ± 27,4 meses)  (p=0,000). No hubo diferencias 
significativas en el tiempo total de ingreso entre ambos grupos (p=0,109). 












Peso al nacer (gr)  2.416,71± 806,69 
 
2.162,96 ± 874,57 
 
0,228 
Edad al inicio de la NP (m) 22,89 ± 50,87 5,44 ± 23,64 0,039 
Tiempo con NP exclusiva (m) 0,81 ± 0,74 2,74 ± 4,25 0,081 
Tiempo con NP continua (m) 4,41 ± 4,22 8,61 ± 5,46 0,049 
Tiempo total con NP (m) 17,50 ± 19,05 16,37 ± 10,58 0,808 
Tiempo con NE continua (m) 4,41 ±  4,22 8,61 ±  5,46 0,049 
Calorías por NE 1ª sem tras cirugía (%) 3,53 ± 15,95 0,00 ± 0,00 0,398 
Calorías por NE 2ª sem tras cirugía  (%) 12,68 ± 33,03 0,00 ± 0,00 0,018 
Calorías por NE 3ª sem tras cirugía  (%) 23,24 ± 39,67 1,53 ± 5,75 0,003 
Calorías por NE 4ª sem tras cirugía  (%) 35,35 ± 41,95 2,89 ± 10,82 0,000 
Calorías por NE 1ª mes tras cirugía  (%) 18,64 ± 29,16 1,19 ± 4,30 0,004 
Calorías por NE 2º mes tras cirugía  (%) 55,13 ± 41,27 5,51 ± 16,52 0,000 
Edad en cirugía de SIC (m) 22,39 ± 50,05 5,31 ± 22,65 0,033 
Edad remisión al H. Infantil La Paz (m) 32,78 ± 56,77 19,49 ± 56,17 0,459 
Tiempo desde cirugía hasta traslado H. La Paz (m) 9,37 ± 12,53 11,58 ± 27,00 0,708 
Tiempo hasta conseguir la Adaptación I ntestinal (m) 18,40 ± 28,16 83,08 ± 58,81 0,004 















Tiempo total de ingreso (m) 10,45 ± 8,21 13,79 ± 8,71 0,109 
Edad inclusión en lista de trasplante (m) 42,69 ± 64,10 19,77 ± 46,96 0,234 
Tiempo con NP a la inclusión en lista de trasplante (m) 12,10 ± 14,90 12,15 ± 18,95 0,993 
Tiempo en lista de espera hasta el  trasplante  (m) 7,93 ± 4,13 15,73 ± 13,65 0,110 
Edad al trasplante (m) 64,92 ± 73,64 38,89 ± 70,47 0,394 
Tiempo desde 1ª cirugía hasta realizar trasplante  (m) 20,05 ± 16,03 31,54 ± 34,98 0,289 
 
6.2 VARIABLES CUALITATIVAS 
La etiología de base que origina el SIC, ya sean alteraciones vasculo-isquémicas o 
malformaciones congénitas, no influye en la supervivencia del paciente (p=0,143) 
(Tabla 70). 
Nutrición 
El estudio determina que el paciente que tolera el inicio precoz de la nutrición 
enteral (3ª semana postcirugía) aumenta 5,6 veces sus posibilidades de supervivencia 
(RR 5,63; CI 95% 1,41-22,48) (p=0,013) (Tabla 71). 
Tipo de cirugía 
La resección de colon añadida a la del I.Delgado no influye en la supervivencia del 
paciente (p=0,229). Por el contrario, la longitud del segmento intestinal remanente 
resulta ser un factor determinante ya que el 16% de los pacientes fallecidos estaban 
diagnosticados de I. corto frente a un 84% que padecían un I. extremo (p=0,007). De 
este modo, el diagnóstico de I. corto aparece como un factor de protección para la 







Los pacientes que alcanzan la Adaptación Intestinal tras el trasplante intestinal 
tienen 30,3 veces aumentadas las probabilidades de sobrevivir comparado con los 
enfermos que siguen dependiendo del soporte parenteral tras el procedimienton (RR  
30,33; CI 95% 2,64-348,92) (p=0,002). 
El estado del paciente pretrasplante (domicilio vs. hospitalizado) no influye en la 
supervivencia tras el procedimiento  (p=0,611). La realización del trasplante no influye 
en la tasa de supervivencia (p=0,185). 
Se identifican como factores asociados a mayor mortalidad la presencia de 
disfunción hepática (p=0,002), de ictericia colestásica precoz (p=0,010) o infección por 
candida  albicans (p=0,026).  
Tabla 70. Supervivencia del paciente con SIC: variables cualitativas 














mujer 36,0 51,7 
0,236 
no 47,6 47,1 
Prematuridad 
si 52,4 52,9 
1,000 
A. vasc-isquém. 60,0 51,7 
Mf. cong. 32,0 21,7 Etiología 
Otras 8,0 26,7 
0,143 
no 88,2 91,3 
 
Inicio NE en 1ª sem tras 
cirugía si 11,8 8,7 
0,657 
no 93,8 73,9 
 
Inicio NE en 2ª sem tras 
cirugía si 6,3 26,1 
0,154 
no 81,3 43,5 
 
Inicio NE en 3ª sem tras 
cirugía si 18,8 56,5 
0,011 
H. La Paz 40,0 45,0 
Cirugía de SIC 
Hospital origen 60,0 55,0 
0,811 
I. corto 16,0 48,3 
Juicio clínico 


















I. D. y colon 70,8 55,9 
0,229 
no 91,7 91,5 
Resección duodeno 
si 8,3 8,5 
1,000 
no 12,5 31,0 
Resección yeyuno 
si 87,5 69,0 
0,100 
no 4,2 3,4 
Resección íleon 
si 95,8 96,6 
1,000 
no 62,5 44,1 
Conserva íleon residual 
si 37,5 55,9 
0,151 
< 50% 62,5 60,0 
Resección colon 
≥ 50% 37,5 40,0 
1,000 
no 64,0 66,7 
Válvula ileocecal 
si 36,0 33,3 
0,807 
no 73,9 64,9 
 
Anastomosis en cirugía 
de SIC si 26,1 35,1 
0,599 
no 56,0 76,7 
Trasplante 
si 44,0 23,3 
0,185 
domicilio 37,5 53,8 
Estado pretrasplante 
hospitalizado 62,5 46,2 
0,611 
no 50,0 0,0 
 
Adaptación Intestinal 
tras trasplante si 50,0 100,0 
0,002 
no 0,0 51,7 
Hepatopatía 
si 100,0 48,3 
0,002 
no 19,0 52,8 Ictericia colestásica 
precoz si 81,0 57,2 
0,010 
no 22,2 54,3 
Infección C. albicans 
si 77,8 45,7 
0,026 
AI 0,0 56,7 
Evolución 










Tabla 71. Supervivencia del paciente con SIC: asociación estadística (Riesgo Relativo)    
IC (95%)† 




Inicio NE 3ªsem post-Cx no/si 5,63 1,41 22,48 
SIC corto/extremo 0,20 0,06 0,66 
Ictericia colestásica precoz 0,21 0,06 0,71 
Adaptación Intestinal tras trasplante 30,33 2,64 348,92 
Infección Cándida no/si 0,24 0,07 0,84   
 
  *RR: Riesgo Relativo             † IC (95%): Intervalo de Confianza 
 
Modalidad de trasplante 
Se objetivan diferencias en el tiempo de supervivencia de los pacientes según el tipo 
de trasplante realizado (p=0,044) (Tabla 72). 








Hepato-intestinal 17,5 ± 16,5 
Intestinal 13,6 ± 13,8 
Multivisceral 1,3 ± 1,6 
0,044 
 
Al aplicar la técnica Post Hoc para la comparación individual entre las tres 
modalidades de trasplante no se objetivan diferencias entre el grupo de pacientes con T. 
intestinal o hepato-intestinal (p=0,644) (Tabla 73). 




T. Hepato-intestinal T. Multivisceral 
T. Hepato-intestinal -------- p = 0,047 





C.  ANALISIS MULTIVARIANTE 
 Se realizó un Análisis de Regresión Logística incluyendo las siguientes variables: 
• Etiología del Síndrome de Intestino Corto. 
• Realización de trasplante intestinal. 
• Desarrollo de hepatopatía. 
• Consecución de la Adaptación Intestinal  
• Supervivencia del enfermo. 
 Se incluyeron como variables explicativas aquellas de interés clínico con grado de 
significación estadística en el Análisis Univariante (p< 0,05) y tamaño muestral 
superior al 50%. Con algunas de estas variables además se realizó un Árbol de 
Regresión exploratorio para estudiar su asociación con ciertas variables cualitativas de 
interés. 
1. ETIOLOGÍA DEL SIC 
 El Árbol de Regresión permite determinar que si el paciente tuvo un peso medio al 
nacer menor de 1.872 gramos, existe una probabilidad del 90,5% de que la etiología del 
SIC sea una alteración vasculo-isquémica. 
2. TRASPLANTE INTESTINAL 
Se analiza la relación entre la realización de trasplante intestinal y la longitud de 
intestino residual, obteniéndose que un paciente con I. muy corto (ID entre 15 y 38 cm) 
tiene 2,31 veces más posibilidades de ser trasplantado que un individuo con I. corto (ID 
>38 cm)  (RR 2,31; IC 95% 0,29-18,07). Las probabilidades de trasplante aumentan 
8,41 veces si se trata de un paciente con I. ultracorto (ID <15 cm) frente a un caso de I. 






Se observa que un paciente que recibe NP domiciliaria tiene aumentadas en 7,78 las 
probabilidades de precisar trasplante respecto al sujeto que no necesita iniciar la NPD 
(RR  7,78; IC 95% 1,98-30,56) (Curva ROC, área bajo la curva 0,827: IC 95% 0,725-
0,929). 
3. HEPATOPATÍA 
Se estudio la relación entre la variable dependiente hepatopatía y las variables: I. 
corto vs. I. extremo y AI vs. FIP mediante el análisis de Regresión Logística.  
El análisis obtiene como resultados significativos que el paciente con Fracaso Intestinal 
permanente tiene 9,59 más posibilidades de sufrir hepatopatía que de no desarollarla 
(RR  9,59; IC 95% 2,78-33,10) así como 7,92 más probabilidades de padecer ictericia 
colestásica precoz (RR  7,92; IC 95% 2,44-25,63) 
4. ADAPTACIÓN INTESTINAL vs. FRACASO INTESTINAL 
La preservación de yeyuno se asocia a un mejor pronóstico en el paciente con SIC, 
de forma que si el enfermo tiene preservado el yeyuno existe una probabilidad del 86% 
de que evolucione hacia la autonomía digestiva (Árbol de Regresión). 
Para el Análisis Multivariante se toma como variable dependiente la Adaptación 
Intestinal vs. Fracaso Intestinal permanente (incluye a pacientes trasplantados) y se 
compara con las siguientes variables:  
• Resección de yeyuno 
• Preservación de íleon residual 
• I. corto/ I. extremo 






Se obtienen resultados significativos en dos de estas variables que muestran que el 
paciente con I. extremo (ID ≤ 38 cm) es 9,19 veces más propenso a sufrir Fracaso 
Intestinal permanente que a lograr la situación de autonomía digestiva (RR 9,19; IC 
95% 2,36-35,77). 
Además se objetiva que la presencia de hepatopatía se asocia con el Fracaso Intestinal 
permanente 11,52  veces más que el no tener daño hepático (RR 11,52; IC 95% 2,81-
47,17). El modelo es validado mediante curva ROC con valor de área bajo la curva 
0,846 (IC 95% 0,758-0,935). 
5. SUPERVIVENCIA vs. MORTALIDAD 
 Al incluir como variable dependiente la variable supervivencia se determina que las 
probabilidades de fallecer son 3,16 veces mayores en los pacientes con I. muy corto (ID 
entre 15 y 38 cm) comparados con los casos de I. corto (ID >38 cm) (RR 3,16; IC 95% 
0,35-28,49).  
En el caso de un paciente con I. ultracorto (ID <15 cm) las probabilidades de fallecer 
aumentan hasta 28,08 veces comparada con el I. corto (ID >38 cm) (RR 28,08; IC 95% 
4,07-193,43).  
Se observa que a mayor edad del paciente en el momento de inicio de la NP las 
posibilidades de fallecer son menores (RR 0,295; IC 95% 0,08-1,04) (Curva ROC, área 





D. ANALISIS DE SUPERVIVENCIA  
Se realiza el análisis de supervivencia de los pacientes con SIC a partir de la variable 
tiempo de seguimiento de los enfermos tras la cirugía de resección intestinal (curvas de 
Kaplan-Meier). 
1. ETIOLOGÍA DEL SIC 
La curva de supervivencia no muestra diferencias significativas en la supervivencia 
acumulada de los pacientes según la etiología que origina el SIC (test log rank 4,54; 
p=0,103) (Figura 9). Los pacientes con alteraciones vasculo-isquémicas tienen una tasa 
de supervivencia del 68,9%, algo superior que la de los enfermos con malformaciones 
congénitas (61,9%). Se observa que la mitad de los niños que padecen una alteración 
congénita han fallecido transcurridos 52,5 meses tras la cirugía. 
El grupo de pacientes con SIC originado por otras patologías es el que muestra mayor 
tasa de supervivencia, un 88,9%. 
       Figura 9. Supervivencia de los pacientes con SIC según la etiología 
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A.  vasc-isqu. 133,8 14,31 105,79 161,88 
Mf. cong. 60,02 10,52 39,39 80,64 
Otras patolog 165,33 16,42 133,15 197,51 
          





 La longitud del segmento residual tras la cirugía va a ser decisiva en el tiempo de 
supervivencia del paciente (test log rank 8,78; p=0,003) (Figura 10). La supervivencia 
acumulada en el grupo de pacientes con I. corto (ID >38 cm) fue de 171,85 ± 12,64 
meses (IC 95% 147,06-196,63) descendiendo en el caso del I. extremo (ID ≤ 38 cm) a 
103,14 ± 15,49 meses (IC 95% 72,78-133,49).  
Los niños con I. corto tienen un 93,5% de probabilidades de seguir vivos transcurridos 
14,3 meses tras la cirugía de SIC, frente a una probabilidad de supervivencia del 81,2% 
transcurridos 14,6 meses en el caso de pacientes con I. extremo. 
Un 83,3% de los pacientes con I. corto siguen vivos transcurridos 4,6 años tras la 











  Figura 10. Supervivencia de los pacientes con SIC según el segmento intestinal residual 
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                               Tiempo seguimiento tras cirugía (meses) 
Al comparar los tres tipos de SIC en función del segmento residual se observa una 
tasa de supervivencia mucho menor en los pacientes con I. ultracorto (ID <15 cm), de 
sólo el 50%, transcurridos 1,90 años de la cirugía (Tabla 74). 











I. corto 4,60 83,3 
I. muy corto 4,37 84,0 




No hay diferencias significativas en el tiempo de seguimiento de los pacientes con 
SIC, sean sometidos o no a trasplante (test log rank 2,45; p=0,117) (Figura 11). No 
obstante, transcurridos unos dos años tras la cirugía (25,5 meses), los pacientes no 




supervivencia del 54,5% de los enfermos trasplantados transcurridos 24 meses desde la 
resección intestinal.  
       Figura 11. Supervivencia de los pacientes con SIC en relación al trasplante intestinal 
Survival Functions



























                               Tie po seguimiento tras cirugía (meses) 
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No trasplante 149,81 11,39 127,47 172,14 
Sí trasplante 73,19 14,85 44,09 102,30 
    † IC (95%): Intervalo de Confianza 
 La tasa de supervivencia global transcurrido un mes tras el trasplante fue del 87,5%; 
del 71,4% a los seis meses y disminuye a un 62,5%  y 54,5% transcurrido el primer y 
segundo año de la intervención respectivamente. La tasa de supervivencia en el T. de 
intestino aislado es mayor (83,3%) que en el T.hepato-intestinal (46,7%), modalidad en 
la que el tiempo de seguimiento postrasplante ha sido superior. La experiencia en el 



















T. hepato-intestinal 15 7 46,7 
T. intestinal 6 5 83,3 
T. multivisceral 3 1 33,3 
TOTAL 24 13  
 
 
 El análisis de supervivencia según la modalidad de trasplante que recibe el enfermo 
con SIC revela significación estadística (test log rank 8,09; p=0,017). No obstante, 
debido a que el número de casos es bajo, se trata de un resultado con poca fiabilidad 
(Figura 12) (Tabla 76). 
Figura 12. Supervivencia de los pacientes con SIC según la modalidad de trasplante 
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Tabla 76. Supervivencia según la modalidad de trasplante 
SUPERVIVENCIA TRAS EL TRASPLANTE TIPO 
TRASPLANTE 1 MES 6 MESES 1 AÑO 2 AÑOS 
T. hepato-intestinal 93,3% (14/15) 73,3% (11/15) 57,1% (8/14) 44,4% (4/9) 
T. intestinal 100% (6/6) 100% (4/4) 100%(2/2) 100%(2/2) 
T. multivisceral 33,3%(1/3) 0% (0/2) --- --- 
Sv global 87,5% (21/24) 71,4% (15/21) 62,5% (10/16) 54,5% (6/11) 
 
4. HEPATOPATÍA 
Hay diferencias significativas en la supervivencia de los pacientes con SIC en 
función del desarrollo de hepatopatía (test log rank 17,74; p=0,000) (Figura 13). Al 
finalizar el estudio, todos los pacientes con función hepática normal han sobrevivido 
frente al 58% de los padecen disfunción hepática. Los enfermos con daño hepático 
tienen un 67,7% de probabilidades de seguir vivos transcurridos 22,6 meses tras la 
cirugía, mientras que la mitad ha fallecido a los 4,60 años de la resección intestinal. 
       Figura 13. Supervivencia de los pacientes con SIC en relación a la hepatopatía  
Survival Functions
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5. ADAPTACIÓN INTESTINAL 
Las probabilidades de supervivencia de los pacientes con SIC aumentan de forma 
significativa si logran alcanzar la Adaptación Intestinal (test log rank 17,74; p=0,000) 
(Figura 14). Todos los enfermos que logran la autonomía digestiva sin ser sometidos a 
T. intestinal están vivos al finalizar el estudio. Por el contrario, la mitad de los pacientes 
con FIP han fallecido transcurridos 20,8 meses tras la resección intestinal, 
disminuyendo al 33,0% la probabilidad de seguir vivos pasados 24,7 meses tras la 
cirugía. 
       Figura 14. Supervivencia de los pacientes con SIC en relación a la Adaptación Intestinal 
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El Síndrome de Intestino Corto constituye la principal causa de Fracaso Intestinal en 
el niño, precisando de un elevado número de recursos sanitarios y humanos para su 
tratamiento. No obstante, en la actualidad sólo se conocen cifras aproximadas acerca de 
la incidencia de esta entidad a nivel mundial 61. 
En España, al igual que en el resto del mundo, la incidencia exacta del SIC en la 
infancia es desconocida. Para solventar esta carencia, sería de gran utilidad la creación 
de un Registro Nacional de Pacientes con SIC, que permitiría profundizar en el 
conocimiento de la enfermedad y mejorar la atención prestada a estos pacientes 8, 13. En 
nuestro país, el seguimiento de estos niños se realiza en un número reducido de 
Hospitales, por lo que sería factible el mantenimiento del Registro mediante la 
colaboración de los Centros especializados en esta patología. La información recogida 
proporcionaría una estimación de la incidencia de la enfermedad en el ámbito nacional, 
y consecuentemente, la inversión económica necesaria para su manejo.  
Diversas variables estudiadas en el presente trabajo, entre ellas el prolongado tiempo de 
ingreso hospitalario, cercano al año de estancia, confirman la cronicidad de esta 
enfermedad y predicen un consumo elevado de medios humanos y económicos. Por 
ello, la propuesta de agrupación de los pacientes en Hospitales con Unidades de 
Rehabilitación Intestinal parece acertada, pues mejoraría de forma considerable el 
pronóstico de estos niños y ahorraría costes 6, 77, 147. En este sentido también ha 
resultado beneficiosa la reciente creación de Asociaciones de Padres con niños afectos 
de SIC, tanto por la ayuda prestada a los familiares tras el diagnóstico de la enfermedad, 
como por la presión que están realizando en los Organismos Sanitarios pertinentes para 




En los últimos cinco años se ha producido un aumento en el número de casos de SIC 
tratados en el H. Infantil La Paz (10-12 casos nuevos/año) que coincide con los datos 
informados por otras Instituciones internacionales 88. Este incremento parece justificado 
por la mayor supervivencia de los pacientes tras la resección intestinal, así como por la 
derivación, cada vez con más frecuencia, de los enfermos con SIC a Centros con 
experiencia en su seguimiento. En la serie analizada, más de la mitad de los niños 
habían sido diagnosticados en otros Hospitales y con posterioridad trasladados al H. 
Infantil La Paz. Es de destacar la importancia de la derivación precoz de los enfermos, 
sobre todo en el caso del I. extremo, pues el tratamiento nutricional y quirúrgico 
individualizado mejora su pronóstico 133. En esta cohorte el tiempo medio transcurrido 
desde la primera intervención quirúrgica hasta el traslado del paciente fue de unos 10 
meses, no pudiendo establecerse comparación con otras series por ausencia de este dato 
en la literatura publicada. Sin embargo, todos los autores coinciden en señalar de forma 
genérica que el momento idóneo del traslado del enfermo a un Hospital especializado 
debe hacerse valorando de forma global el estado del paciente y los procesos de 
morbilidad acontecidos149. 
Hasta fechas recientes, el H. Infantil La Paz era el único acreditado para la 
realización de trasplante intestinal en la edad pediátrica, y por lo tanto, Centro de 
referencia para la evaluación a nivel nacional de pacientes con SIC susceptibles de 
beneficiarse de esta terapia. La observación de que casi el 60% de los pacientes 
remitidos proceden de tres Comunidades Autónomas (Madrid, Andalucía y Castilla La 
Mancha), con escasa casuística de otras regiones, parece estar determinado por 
múltiples factores, entre ellos, la insuficiente difusión o aceptación, por el momento, de 
esta opción terapeútica entre los profesionales, o los buenos resultados de programas de 




La diversidad de patologías que pueden ocasionar el SIC a diferentes edades y los 
múltiples factores que influyen en la longitud del intestino residual (técnica quirúrgica, 
complicaciones postcirugía) pueden explicar que no exista predominancia de sexo en 
los sujetos con SIC. 
En relación a la edad gestacional, la alta tasa de prematuridad (edad gestacional ≤ 37 
semanas) en la muestra estudiada (65%) va a condicionar el elevado porcentaje de casos 
de SIC diagnosticados en el periodo neonatal (63,5%). Corroborando este dato, en 
Canadá Wales y cols. comparan dos series de recién nacidos sometidos a laparotomía 
(niños con SIC vs. niños sanos) llegando a la conclusión de que el desarrollo del SIC se 
asocia de forma significativa con la existencia de prematuridad 133.  
El gran número de casos de SIC neonatal está en consonancia con la edad mediana de 
tan sólo 7,2 meses observada en el grupo de niños remitidos desde otros centros, 
cohorte que como se ha señalado supone el 56,5% de los pacientes de la serie. 
En el presente estudio no aparece relación entre la existencia de prematuridad y la 
longitud del segmento intestinal residual o el pronóstico a largo plazo de estos 
pacientes. Aunque en líneas generales la existencia de prematuridad conlleva mayor 
morbilidad asociada, es posible que la rápida regeneración evidenciada en el intestino 
de niños prematuros influya en la similar evolución al comparar niños con SIC a 
término y prematuros 10, 89, 133.  
2. ETIOLOGÍA 
 Los resultados obtenidos muestran que la patología que origina el Síndrome de 
Intestino Corto es un factor poco influyente en el pronóstico del enfermo. No existe 
asociación entre la enfermedad de base y la longitud del intestino residual, de forma que 
la etiología del SIC no influye en el logro de la Adaptación Intestinal, la necesidad de 




resultado es interesante pues a priori cabría pensar que la diversidad de entidades que 
causan el SIC, ya sean de origen prenatal, neonatal o postnatal, podrían determinar la 
evolución posterior del enfermo. 
En la serie recogida en este trabajo las patologías que con más frecuencia 
desencadenaron la situación de Intestino Corto fueron las alteraciones vasculo-
isquémicas, constituyendo la enterocolitis necrotizante la entidad más prevalente 
seguida del vólvulo intestinal, así como malformaciones congénitas en menor grado. El 
elevado número de casos de ECN está directamente relacionado con la alta tasa de 
prematuridad en la serie, ya que ésta variable constituye el principal factor de riesgo 
para el desarrollo de la patología 437.   
La estadística obtenida es similar a la recogida en el único metaanálisis internacional 
realizado sobre esta entidad por Koffeman y cols., difiriendo tan solo en una menor 
incidencia de casos de atresia intestinal en la presente muestra (Tabla 77) 61.  
Tabla 77. Comparativa Etiología de SIC a nivel mundial vs presente estudio 
ETIOLOGÍA DEL SIC (%) 
























85 España 27,1 11,9 23,5 12,9 4,7 19,9 
 
* Presente estudio 
Destaca que la mayoría de los niños que padecen malformaciones congénitas (76%) 
proceden de otros Centros hospitalarios con posterior traslado al H. Infantil La Paz. Esta 
derivación es originada por la baja incidencia de estas enfermedades, exclusivas del 




La edad de inicio de la Nutrición Parenteral en este grupo de pacientes es más precoz 
que en otras etiologías debido a que estos niños precisan de intervenciones quirúrgicas 
al nacimiento. No obstante, no existen diferencias en el tiempo total de administración 
de soporte parenteral respecto a los otros grupos etiológicos. 
Los pacientes con otras patologías minoritarias como el íleo meconial, alteraciones 
de la motilidad o trastornos congénitos del epitelio intestinal toleran un mayor aporte de 
calorías vía enteral durante el periodo postoperatorio. El único factor anatómico 
identificado que podría influir en la mejor tolerancia oral es que la mayoría de estos 
enfermos (76%) tienen preservado un segmento de íleon residual, no existiendo 
diferencias en la preservación de la válvula ileocecal respecto a otras enfermedades. 
Se observa que a los pacientes con malformaciones congénitas se les realiza con más 
frecuencia una anastomosis primaria en la cirugía de resección intestinal (60%), 
mientras que a los niños con alteraciones vasculo-isquémicas (81,2%) o alteraciones de 
la motilidad (62,5%) se les practica en su mayoría una ostomía. Esta actitud puede verse 
determinada por la mayor necesidad en los últimos grupos de valorar la viabilidad del 
intestino remanente en una cirugía de "segundo tiempo". 
3. CIRUGÍA 
Clásicamente se han señalado como factores esenciales en la evolución del paciente 
con Síndrome de Intestino Corto tanto la longitud del segmento yeyuno-ileal residual 
como las porciones de intestino preservadas. En la muestra analizada destaca como 
característica significativa la alta incidencia de pacientes diagnosticados de I. extremo 
(61%), con un segmento intestinal preservado inferior a 38 cm. de longitud. Esto se 
debe a que más de dos tercios de los pacientes remitidos son casos de I. extremo, siendo 




Este trabajo confirma que los pacientes con I. extremo tienen peor pronóstico que 
los sujetos con I. corto, evolucionando con mayor frecuencia a una situación de Fracaso 
Intestinal permanente. La menor longitud de intestino residual se asocia a un aumento 
en la incidencia de hepatopatía y realización de trasplante, así como mayor tasa de 
mortalidad y menor tiempo de supervivencia. Aunque los enfermos con I. extremo 
presentan más morbilidad asociada, no existen diferencias en el tiempo total de ingreso 
entre ambos grupos, hecho determinado por el desarrollo de programas de NP 
domiciliaria.  
También hay que subrayar que a pesar de la mayor proporción de pacientes con Fracaso 
Intestinal en la cohorte con I. extremo, no se objetivan diferencias en el tiempo total con 
NP respecto al grupo de pacientes con I. corto. Este resultado puede estar influido por la 
menor supervivencia de los primeros. No obstante, esta circunstancia discrepa con los 
resultados obtenidos por Andorsky y cols. 76 o Goulet y cols. 107 para los que la longitud 
de intestino es un factor independiente predictor de la duración de la NP; si bien estos 
trabajos difieren del presentado al incluir cohortes de niños con SIC originado de forma 
exclusiva en el periodo neonatal. 
Tipo de cirugía 
Un alto porcentaje de pacientes precisaron de sucesivas intervenciones quirúrgicas, 
contabilizándose una media de aproximadamente cuatro laparotomías por paciente.  
Como es previsible, la resección de una mayor longitud de intestino conlleva diferencias 
en el segmento preservado, de forma que los pacientes con I. extremo tienen resecado 
con más frecuencia las porciones de duodeno y yeyuno y no conservan ningún 
segmento de íleon residual comparados con los enfermos con I. corto. Estas 
características originan un síndrome de malabsorción más severo en el paciente con I. 




de colon también debe influir en el peor pronóstico, ya que existen evidencias del 
beneficio de la preservación del colon por mejorar la absorción, enlentecer el tránsito 
intestinal y estimular la Adaptación Intestinal87. No existieron diferencias significativas 
en relación a la preservación de la válvula ileocecal o realización de anastomosis 
primaria en ambos grupos. 
 Hepatopatía 
Al igual que en otros trabajos publicados, se constata que los pacientes con I. 
extremo desarrollan disfunción hepática con más frecuencia (73%) que los enfermos 
con I. corto (45%) 343. Entre los factores identificados que podrían favorecer el daño 
hepático están: 
− La administración en el grupo de enfermos con I. extremo de NP exclusiva tras la 
cirugía durante un periodo más prolongado, con un inicio más tardío de la 
alimentación vía enteral. 
− Un menor aporte de calorías por vía enteral en el postoperatorio.  
Por el contrario, la duración de la NP no aparece como factor determinante en el 
hecho de que una mayor proporción de los sujetos con I. extremo padezcan hepatopatía, 
ya que como se ha expuesto previamente no se observan diferencias en el tiempo total 
con NP entre ambos grupos. 
4. TRATAMIENTO 
El tratamiento del Síndrome de Intestino Corto es un proceso complejo que engloba 
medidas encaminadas a la Rehabilitación Intestinal, así como la realización de un 
trasplante intestinal en casos específicos. La experiencia notificada por diversas 
Instituciones ha puesto de manifiesto que la formación de equipos multidisciplinares 
especializados integrados en las Unidades de Rehabilitación Intestinal mejora los 




se carece de criterios consensuados para la derivación de los pacientes pediátricos con 
SIC a estos Centros especializados 21. En este sentido, las pautas definidas por López -
Santamaría en el H. Infantil La Paz, detalladas con anterioridad, suponen un referente 
adecuado para los profesionales de nuestro país, motivo por el que sería beneficioso una 
mayor divulgación de las mismas 151.  
 4.1 SOPORTE NUTRICIONAL 
 En la cohorte analizada la gran mayoría de los enfermos precisaron de un soporte 
prolongado de Nutrición Parenteral, en torno a los 18 meses de media, en programas 
hospitalarios o domiciliarios. La nutrición enteral fue individualizada, ajustada a la edad 
y características del intestino remanente, optimizando así su eficacia.  
La administración de Nutrición Parenteral durante largos periodos conlleva la 
aparición de complicaciones derivadas de esta modalidad de alimentación 403. Para 
disminuir en parte los procesos de morbilidad asociada a la NP, el desarrollo de 
programas de NP domiciliaria en los últimos años se ha consolidado como una terapia 
eficaz 81, 92. Un elevado número de pacientes de la serie, alrededor del 40%, reciben NP 
domiciliaria con beneficios evidentes. Casi un 60% de los enfermos inician el programa 
de NP domiciliaria con una edad media inferior al año de vida, dato también en relación 
con el diagnóstico mayoritario de SIC en el periodo neonatal. En su evolución, 
aproximadamente la mitad de los niños logra suspender la NPD tras alcanzar la 
autonomía digestiva, proceso favorecido casi en el 80% de los casos por la realización 
de un trasplante intestinal (aislado o combinado). 
Es significativo que dos tercios de los pacientes permanecen con NP domiciliaria por un 
periodo superior a seis meses, cifra que disminuye de forma considerable después, pues 
sólo un 23% la mantiene más de un año. La correcta administración de la NP en el 




infraestructura con alto grado de implicación tanto del personal médico como de 
familiares del enfermo. 
4.2 TRASPLANTE INTESTINAL 
En la última década el H. Infantil La Paz se ha consolidado como Centro de 
referencia nacional de pacientes con Síndrome de Intestino Corto que precisan 
valoración como candidatos a trasplante intestinal. Esta peculiaridad motiva que un alto 
porcentaje (72%) de los enfermos que entran en lista de espera de un TI hayan sido 
derivados de otros Centros para estimación de la idoneidad del procedimiento.  
La etiología más frecuente del SIC en los niños sometidos a trasplante fue el vólvulo 
intestinal, origen de la resección en casi la tercera parte de los casos de la serie. A nivel 
mundial, la información recogida por el Registro Internacional de Trasplante Intestinal 
301 ha notificado que las causas más frecuentes de TI en la edad pediátrica son la 
gastrosquisis (21%) seguida de cerca por el vólvulo intestinal (17%). 
 La alta tasa de candidatos a trasplante entre los pacientes con SIC incluidos en la 
muestra, cifrada en la mitad de los casos, se debe a la elevada proporción de enfermos 
con I. extremo que reúne. Al ser el único Centro nacional que realiza trasplante 
intestinal en niños, es de suponer que prácticamente la totalidad de los enfermos 
pediátricos que padecen un I. extremo en España son valorados en este Hospital en al 
menos una ocasión.  
Por ello, se considera relevante la estimación extraída de este estudio de que en torno al 
65% de los enfermos con I. extremo serán incluidos como candidatos a T. Intestinal en 
su evolución. Este resultado puede ser de utilidad en la correcta planificación de los 
recursos necesarios para el tratamiento de esta patología.  
 Desde el año 1.997, el 30% de los pacientes con SIC incluidos en la serie han sido 




observa como dato alentador que un 60% de los pacientes con SIC en lista de espera son 
trasplantados, coincidiendo con grupos como el de Miami, con gran experiencia en 
trasplante intestinal, que notifica que un 68% de los pacientes que entran en lista de 
espera reciben el trasplante. Esta cifra tan optimista es más llamativa aún si se tiene en 
cuenta que en el presente trabajo la edad mediana de los pacientes cuando se incluyen 
en lista de espera, cifrada en un año, resulta un obstáculo por la dificultad que entraña 
encontrar un donante adecuado a edades tan tempranas.  
Un dato más pesimista es observar el prolongado tiempo de espera hasta la realización 
del trasplante, con una media de 301 días (mediana 258 días). Si bien Centros como el 
de Miami, notifican una mediana de tiempo de espera de tan sólo 53 días 299, el registro 
UNOS recoge periodos de espera similares comprendidos entre 201 y 343 días hasta el 
trasplante intestinal 430. Para mejorar este resultado es prioritario insistir en campañas de 
concienciación social que logren aumentar la tasa de donaciones de órganos en la edad 
pediátrica, aunque cabe señalar que nuestro país ya es pionero en este aspecto. Además 
sería beneficioso la mayor difusión a nivel nacional de la técnica del trasplante como 
una opción terapeútica válida en ciertos niños con SIC. Por otra parte, hasta que este 
periodo de tiempo se acorte, debe enfatizarse la necesidad de derivación precoz de los 
enfermos con SIC susceptibles de ser candidatos a TI, con el objetivo de minimizar su 
deterioro global antes del procedimiento.  
Modalidad de trasplante 
Según el Registro Internacional de TI, el T. hepato-intestinal es la modalidad 
realizada con más frecuencia en la edad infantil seguida del T. intestinal aislado. Estos 
datos coinciden con los de la serie recogida en la que el trasplante combinado de hígado 
e intestino también es el procedimiento más empleado (Tabla 78) 301. Además, las 




similares, siendo el vólvulo intestinal, la enterocolitis necrotizante y la gastrosquisis las 
más prevalentes. 
Tabla 78. Modalidad de Trasplante Intestinal pediátrico: RITI vs. H. Infantil La Paz 










606 Mundial 50% 37% 13% 
 
H INFANTIL 
 LA PAZ 
(1999-2006)* 
26 España 61,5% 27% 11,5% 
        
 * Presente estudio (incluye dos re-trasplantes) 
Factores determinantes en la realización del Trasplante intestinal 
 El análisis de los datos recogidos determina que la resección de una porción de 
yeyuno o el desarrollo de hepatopatía son factores de mal pronóstico en el Síndrome de 
Intestino Corto, ya que incrementan las probabilidades de que el enfermo sea sometido a 
un trasplante intestinal. Cuando la resección intestinal es realizada a edades precoces se 
incrementan las posibilidades de entrar en lista de espera de un trasplante; así pues, el 
75% de los pacientes en lista habían sufrido la intervención quirúrgica en los primeros 
tres meses de vida. En lo referente a la edad del enfermo, la probabilidad de recibir un 
trasplante se eleva a mayor edad del niño a la inclusión en lista como candidato. Este 
hecho se debe a la mayor disponibilidad de donantes en la edad pediátrica y 
adolescencia comparados con el periodo neonatal.  
 Evolución clínica 
Tras ser sometidos al trasplante, casi el 80% de los pacientes con SIC consiguen la 
Adaptación Intestinal con suspensión de la Nutrición Parenteral durante un periodo 




el procedimiento es muy favorable, con una tasa de Adaptación cercana al 95% de los 
casos. Además, el logro de la autonomía digestiva después del trasplante se asocia a 
mayor tasa de supervivencia, hecho que no se ve afectado por la presencia de 
hepatopatía previa.  
Es interesante destacar que no se observan diferencias en el tiempo que se tarda en 
conseguir la AI entre los pacientes con SIC a los que se les realiza trasplante respecto a 
los que no lo precisan. La realización o no de un trasplante tampoco influye en el 
tiempo total de ingreso de los niños que padecen Síndrome de Intestino Corto.  
En esta serie, todos los pacientes con SIC sometidos a un T intestinal aislado consiguen 
suspender la NP, frente al 80% de los enfermos con T. hepato-intestinales y un tercio de 
los que reciben un T. multivisceral. En un futuro el incremento de la casuísta recogida 
permitirá corroborar estos resultados. 
Complicaciones postrasplante 
Las grandes series de T. Intestinal divulgadas notifican una menor tasa de rechazo 
celular agudo en el injerto hepato-intestinal (14-60%) comparada con los casos de T. 
intestinal aislado (28-77%) 101, 320, 328. La evolución en la muestra presentada fue similar, 
diagnosticándose menos episodios de rechazo en el primero (25%), comparada con una 
tasa de rechazo en el T. de intestino aislado muy superior (71%).  
La incidencia de Síndrome linfoproliferativo o EICH, en torno al 8% en ambas 
entidades, es similar a la referida por otros Centros 299, 330, apareciendo en todos los 
casos en pacientes que habían recibido un injerto hepato-intestinal.  
El análisis estadístico no encuentra asociación entre la aparición de complicaciones 
(rechazo celular agudo, Trastorno linfoproliferativo, retrasplante) y el diagnóstico de 






La principal complicación de los pacientes con SIC incluidos en el estudio fue el 
desarrollo de enfermedad hepática, constituyendo ésta la primera indicación para la 
inclusión del enfermo en lista de espera de un trasplante. Aproximadamente un 60% de 
los enfermos con SIC sufren daño hepático, con aparición de ictericia colestásica precoz 
en la mayoría de ellos; estos resultados concuerdan con los señalados por otros autores 
79, 343.   
Se observa que la presencia de hepatopatía empeora el pronóstico del enfermo, pues su 
aparición se asocia con mayor tasa de mortalidad y tiempo más prolongado de ingreso, 
así como un incremento del número de episodios de infección por candida albicans.  
Con el objetivo de reducir la elevada incidencia de disfunción hepática en pacientes 
con SIC se revela como hecho fundamental el descubrimiento de su etiopatogenia, 
postulada como multifactorial en diversos trabajos 343. Este estudio identifica como 
FACTORES ASOCIADOS a la aparición de HEPATOPATÍA en el Síndrome de 
Intestino Corto los descritos a continuación: 
• La menor longitud de intestino residual, de forma que las resecciones intestinales 
extensas, que conllevan el diagnóstico de I. extremo, tienen mayor riesgo de desarrollar 
disfunción hepática. Este dato se corresponde con otras informaciones publicadas 
recientemente 1, 364.  
• La ausencia de un segmento de íleon residual se asocia con una mayor incidencia 
de hepatopatía. La preservación de este segmento actúa como factor de protección 
contra la aparición del daño hepático, posiblemente porque favorece la continuidad de la 
circulación enterohepática 349, 350. 
• Los pacientes sometidos a cirugía de resección intestinal a edades precoces, con 




hepatopatía en su evolución posterior. En relación con esta variable diversos autores han 
confirmado una elevada prevalencia de disfunción hepática en el SIC de origen neonatal 
130, 348. Esto corrobora los resultados presentados, con una mayor tasa de hepatopatía en 
la cohorte de pacientes con SIC neonatal (71%), comparada con el SIC de inicio más 
tardío (47%).  
• Coincidiendo con otros trabajos, el inicio precoz de la Nutrición Enteral tras la 
cirugía se consolida como un factor decisivo para prevenir el daño hepático 188, 343. 
También la mayor administración de calorías mediante la vía enteral es determinante, 
de modo que en el estudio la menor proporción de calorías vía enteral durante los dos 
primeros meses tras la cirugía se asocia con mayor desarrollo de hepatopatía. 
• Se observa mayor incidencia de disfunción hepática en los pacientes que inician la 
alimentación con fórmula elemental comparada con la administración de una fórmula 
hidrolizada. Esto puede estar relacionado con el hecho de que la fórmula hidrolizada es 
mejor tolerada por enfermos con preservación de segmentos intestinales mayores. 
Por el contrario, NO se encuentra asociación entre las siguientes VARIABLES y el 
desarrollo de HEPATOPATÍA en enfermos con SIC: 
• El bajo peso del niño al nacer o la existencia de prematuridad. En base a los 
resultados obtenidos no es posible determinar si estas variables pueden intervenir como 
factores de riesgo asociados a la duración de la Nutrición Parenteral, hipótesis 
propuesta por algunos investigadores 347, 366.  
• El análisis no objetiva relación entre las diferentes etiologías que pueden ocasionar 
el Síndrome de Intestino Corto y la aparición de esta complicación. Cada patología 
podría favorecer el daño hepático por mecanismos diferentes. Así, en el caso de 




presencia de sobrecrecimiento bacteriano por fenómenos de suboclusión o dismotilidad 
pueda favorecer la lesión hepática. 
• Aunque este estudio no encuentra asociación entre la aparición de hepatopatía y la 
duración de la Nutrición Parenteral, diversos autores sugieren que dada la alta 
incidencia de esta complicación, la administración prolongada de soporte parenteral que 
precisan estos pacientes debe influir de algún modo en su desarrollo 347. 
• El inicio precoz de la NP ciclada aparece como un factor determinante en el 
aumento de la supervivencia, pero no se confirma que el inicio precoz del ciclado 
conlleve menor aparición de hepatopatía. 
6. ADAPTACIÓN INTESTINAL 
 En la serie presentada, el 64% de los pacientes con Síndrome de Intestino Corto 
consiguen la Adaptación Intestinal con suspensión del soporte nutricional vía parenteral. 
Se trata de una evolución global muy favorable considerando la alta proporción de niños 
con I. extremo que componen la muestra (61%). Esta elevada tasa de Adaptación, 
superior a la de otras series pediátricas como la publicada por Thompson y cols. en 
1.995 (cifrada en un 51%), es reflejo de los avances logrados en el tratamiento de estos 
pacientes en la última década. Así, más recientemente tanto Colomb como Spencer y 
cols. describen tasas de AI del 65% y 63,8%  en series de 141 y 80 niños con SIC 
respectivamente 88, 422.  
En aproximadamente el 40% de los casos fue posible prescindir de la Nutrición 
Parenteral mediante un tratamiento médico y nutricional adecuado a sus necesidades, 
mientras que en un porcentaje algo menor, los enfermos logran la autonomía digestiva 
después de recibir un trasplante intestinal aislado o combinado. Lamentablemente, un 
tercio de los pacientes están en situación de Fracaso Intestinal permanente al finalizar el 




 En consonancia con la mejor evolución, el tiempo de seguimiento de los pacientes 
que consiguen la Adaptación es casi el triple que en los niños en Fracaso Intestinal.  
Por otra parte, el tiempo total de administración de NP resulta ser mayor en los 
pacientes con FI,  grupo que inicia programas de NP domiciliaria con más frecuencia.   
El tiempo que transcurre desde la cirugía de resección intestinal hasta lograr la 
autonomía digestiva no se ve influido por la longitud del intestino residual, la 
realización de trasplante o el desarrollo de hepatopatía. Dos tercios de los pacientes 
alcanzan la AI transcurridos menos de un año desde la cirugía que origina el SIC, 
mientras que pasados más de tres años, menos del 10% logra suspender el soporte 
parenteral. Los datos publicados en la literatura también confirman que la dependencia 
prolongada de la NP, con rangos variables de entre 2 y 5 años según los autores, 
predicen con una alta sensibilidad la irreversibilidad del Fracaso Intestinal 13, 19, 27, 107. 
Por el contrario, en el grupo de pacientes que alcanzan la autonomía digestiva tras la 
realización de un T. intestinal se observa que sólo un 10% lo hacen en el primer año tras 
la resección, precisando más de tres años la cuarta parte de los enfermos. Esto se debe a 
que el tiempo medio que transcurre desde la cirugía de resección hasta la realización del 
trasplante es actualmente superior a los dos años. 
 En la muestra estudiada, los pacientes derivados de otros Centros hospitalarios 
tienen mayor incidencia de Fracaso Intestinal permanente que los enfermos intervenidos 
en el H. Infantil La Paz. Esta característica es originada por el motivo del traslado, que 
suele ser la mala evolución del paciente, solicitando valoración de la idoneidad para un 
T. intestinal. En función de los resultados obtenidos, la edad media del paciente cuando 
es remitido o el tiempo transcurrido desde la primera resección quirúrgica hasta el 





 6.1 FACTORES ASOCIADOS A LA ADAPTACIÓN INTESTINAL EN EL 
SIC 
En los últimos años se han producido importantes descubrimientos sobre el proceso 
de Adaptación Intestinal que se desarrolla tras una resección intestinal. No obstante, 
quedan por precisar aún los factores de diversa índole que deben favorecer los 
mecanismos moleculares y celulares que engloba. El conocimiento de estos agentes 
permitiría intervenir de forma favorable en la evolución de los enfermos con SIC.  
En este sentido, este trabajo identifica como FACTORES ASOCIADOS a la 
consecución de la ADAPTACIÓN INTESTINAL en pacientes con Síndrome de 
Intestino Corto los enumerados en la siguiente tabla (Tabla 79). 
Tabla 79. Factores asociados a la Adaptación Intestinal en pacientes con SIC 
FACTORES ASOCIADOS A  LA ADAPTACIÓN INTESTINAL 
Mayor longitud de intestino residual 
F. QUIRÚRGICOS 
Preservación de duodeno, yeyuno e íleon residual 
Menor tiempo con NP exclusiva tras cirugía 
 
 
Mayor proporción de calorías vía enteral tras la 
cirugía (2 meses) 
Inicio precoz de la NE (3ª semana) 
F. NUTRICIONALES 
Tolerancia de fórmula hidrolizada 
 
Ausencia de hepatopatía o ictericia colestásica 
precoz COMORBILIDAD 
Ausencia de infección por C. albicans 
 
 En concordancia con estudios previos, los resultados obtenidos muestran como 
factores determinantes asociados a un mejor pronóstico tanto la mayor longitud del 
segmento intestinal residual, como la preservación del yeyuno o de un segmento de 
íleon 5, 8, 14, 20, 38. El efecto beneficioso de preservar una porción de íleon ha sido 




íleon residual, con un enlentecimiento del tiempo de tránsito en esta zona que mejora la 
absorción intestinal. Los pacientes con un segmento intestinal menor de 38 cm. tienen 
nueve veces más posibilidades de evolucionar hacia el Fracaso Intestinal permanente 
que hacia la Adaptación Intestinal, resultado en consonancia con el hecho de que casi el 
75% de los enfermos con I. extremo y VIC resecada sufren Fracaso Intestinal 
permanente. 
Corroborando publicaciones previas, la administración de Nutrición Enteral de 
forma precoz aparece como un factor esencial en el proceso de Adaptación Intestinal 5, 
81, 107, 158. En cuanto al tipo de dieta, la tolerancia de fórmulas hidrolizadas se asocia a 
un mejor pronóstico, observándose una mayor proporción de pacientes que evolucionan 
hacia la autonomía digestiva en el grupo al que se le administra fórmula hidrolizada 
frente al que requiere fórmulas elementales. 
Entre las variables que asocian peor pronóstico evolutivo en el paciente con SIC 
están el desarrollo de hepatopatía o ictericia colestásica precoz, incrementando su 
aparición de forma significativa las posibilidades de evolucionar hacia el Fracaso 
Intestinal.  
6.2 OTROS FACTORES ANALIZADOS 
El análisis realizado no encuentra diferencias en la evolución del paciente con SIC 
hacia la Adaptación Intestinal o a una situación de Fracaso Intestinal en función de las 
siguientes variables: 
• El peso al nacimiento del enfermo o la edad gestacional inferior a 37 semanas. 
• Enfermedad de base que origina la resección intestinal: la influencia en el proceso 
de adaptación de las diferentes etiologías que ocasionan el SIC no es bien conocida en 




• Edad a la que se realiza la primera resección quirúrgica o el número de 
laparotomías realizadas. La relación entre la edad del paciente y el potencial de AI no 
ha sido aclarada 97, 245. Diversos trabajos confirman que la adaptación se produce tanto 
en la edad infantil como en la adulta, sin advertir diferencias en el proceso de 
adaptación entre los diferentes grupos de edad 20. 
• La preservación de la válvula ileocecal. En la actualidad existen datos discordantes 
sobre el potencial beneficio de la preservación de la VIC 25: algunos estudios encuentran 
mayor tasa de AI entre pacientes con SIC y VIC presente 5, 320, 422 mientras que otros no 
confirman tal asociación 4, 76. 
• La realización de ostomía en la cirugía o la resección de un segmento de colon: a 
diferencia de lo sugerido por algunos autores, en la presente serie estas variables no se 
asocian a un peor pronóstico 8, 20, 107, 425.  
• La edad de inicio de la Nutrición Parenteral: la administración de soporte 
parenteral desde edades tempranas no determina una mayor tasa de Fracaso Intestinal 
comparada con el inicio más tardío.  
7. SUPERVIVENCIA 
 La tasa de supervivencia de los pacientes con SIC incluidos en la serie es de un 
71%, cifra ligeramente inferior a la recogida en la literatura, pero justificable porque 
casi dos tercios de los enfermos padecen un I. extremo. Los trabajos publicados 
registran cifras superiores en muestras heterogéneas como la recogida por Thompson y 
cols., con una supervivencia del 87% en una serie de 112 pacientes con SIC, 
intervenidos casi en su totalidad en el primer año de vida 5. Posteriormente Colomb y 
cols. notifican una tasa de supervivencia global del 93% en 141 niños con SIC seguidos 
un periodo de 20 años, si bien la longitud media del intestino residual era muy óptima 




una supervivencia similar a la objetivada, del 72,5%, en una muestra de 80 niños con 
SIC con edades comprendidas entre los 0 y 18 años de vida 422. 
La tasa anual de supervivencia tras la cirugía de resección intestinal se mantiene en 
valores superiores al 70% durante el periodo de 16 años que comprende el estudio. Esta 
tasa mantenida, similar a la de otras series 422, se debe a que los pacientes que 
sobrevivían al inicio del estudio tenían una mayor longitud de intestino residual y por lo 
tanto mejor pronóstico, mientras que los últimos pacientes diagnosticados, aunque 
padezcan con más frecuencia un I. extremo, tienen disponible un mayor arsenal 
terapeútico. 
Mortalidad 
La principal causa de muerte fue el deterioro global del enfermo hasta sufrir una 
situación de fracaso multiorgánico, siendo un motivo menos frecuente los procesos 
infecciosos, como la sepsis por adenovirus descrita en pacientes con SIC. Todos los 
pacientes fallecidos tenían disfunción hepática, factor decisivo en la mala evolución de 
estos enfermos 1, 3, 79, 145. Es representativo que casi un 90% de los enfermos fallecidos 
eran SIC de origen neonatal, con una tasa de mortalidad del 41% en este grupo. La edad 
media de los niños fallecidos fue en torno a los dos años y medio, cifra en relación con 
la alta tasa de SIC de inicio neonatal en la muestra. 
Factores asociados a mayor supervivencia en el SIC 
El análisis de los resultados obtenidos en este trabajo permite establecer diversos 
FACTORES que aparecen asociados a una MAYOR SUPERVIVENCIA en los 








Tabla 80. Factores asociados a mayor supervivencia en pacientes con SIC 
FACTORES FAVORECEDORES DE LA SUPERVIVENCIA 
 
 
F. EPIDEMIOLÓGICOS Mayor edad en la cirugía de resección 
 
F. QUIRÚRGICOS Mayor longitud de intestino residual 
Ciclado precoz de la NP 
Mayor edad en el inicio de la NP 
 
 
Mayor proporción de calorías vía enteral tras 
la cirugía (2 meses) 
F. NUTRICIONALES 
Inicio precoz de la NE (3ª semana) 
Menor tiempo en conseguir la AI 
F. EVOLUTIVOS 
Logro  de la AI con o sin T. intestinal 
Ausencia de hepatopatía 
COMORBILIDAD 
Ausencia de infección por  C.  albicans 
 
 Se observa un incremento en la tasa de supervivencia a mayor edad del paciente en 
la resección intestinal, probablemente porque toleran mejor la intervención quirúrgica. 
De esta forma, cuanto mayor es el niño al inicio de la Nutrición Parenteral, las 
posibilidades de supervivencia aumentan, resultado similar al presentado por Colomb y 
cols. 88.  
Como se ha notificado en otras series, la longitud de intestino residual aparece como un 
factor fundamental en la supervivencia del enfermo con SIC 25. Así pues, el paciente 
con un segmento yeyuno-ileal residual menor de 15 cm. tiene aumentadas en veintiocho 
veces las posibilidades de fallecer respecto a un enfermo con un segmento intestinal 
mayor de 38 cm. Coincidiendo con otras cohortes, la preservación de la válvula 
ileocecal no determina una mayor supervivencia 422. 
También el logro de la Adaptación Intestinal está en estrecha relación con la 




(sin trasplante) sobreviven, mientras que sólo la mitad de los enfermos en situación de 
Fracaso Intestinal están vivos al finalizar el estudio. Los niños sometidos a trasplante 
que alcanzan la autonomía digestiva aumentan de forma considerable sus posibilidades 
de supervivencia comparados con los que siguen dependiendo de la NP tras realizar el 
trasplante.  
Otros factores asociados a mayor supervivencia en pacientes con SIC son la 
ausencia de hepatopatía o ictericia colestásica precoz, así como un menor número de 
episodios de infección por candida albicans. Se ha informado de tasas de mortalidad del 
100% en pacientes con SIC y hepatopatía terminal a los que no se les realizó trasplante 
20. En esta serie, fallecen el 42% de los que desarrollan disfunción hepática frente a 
ningún éxitus en el grupo de pacientes con SIC sin daño hepático. 
Mortalidad pretrasplante 
La tasa de mortalidad en lista de espera de trasplante fue de un 20%, similar a los 
grupos internacionales con mayor casuística de T. Intestinal 20, 299. En todos los 
pacientes fallecidos la resección se había producido en el periodo neonatal con 
desarrollo de icterica colestásica precoz en el 100%. Esta evolución constituye un 
argumento de peso para  insistir de nuevo en la derivación precoz de los niños con SIC 
neonatal para valoración de la necesidad de un TI, ya que con esta medida parece 
posible disminuir la tasa de mortalidad pretrasplante 430.  
La aparición de disfunción hepática va a determinar que un porcentaje no desdeñable de 
pacientes en lista de espera de un T. intestinal aislado (30%) se conviertan en candidatos 
a trasplante combinado de intestino e hígado. Este dato es similar al publicado en el 
informe UNOS (año 2.005) que recoge que un 32% de los candidatos a TI no 




Coincidiendo con otras series, los niños fallecidos permanecieron durante un tiempo 
prolongado en lista de espera, cercano al año, sin posibilidad de recibir un trasplante 117. 
No se encontró asociación entre la longitud del segmento intestinal residual o la 
presencia de hepatopatía y el fallecimiento del paciente mientras se encontraba en lista 
de espera.  
Supervivencia tras el trasplante 
A pesar de la experiencia acumulada, el T. Intestinal es aún un procedimiento con 
una tasa de mortalidad elevada. En esta serie, la tasa de supervivencia global 
transcurridos seis meses tras el trasplante fue del 71,4% y disminuye a un 62,5% y 
54,5% transcurrido el primer y segundo año de la intervención respectivamente. La 
casuística por el momento es limitada, pero al comparar con los datos publicados por el 
Registro Internacional de Trasplante Intestinal (1.998-2.003) 301 coincide en la mayor 
tasa de supervivencia en los pacientes sometidos a T. intestinal aislado comparados con 
el T. hepato-intestinal (Tabla 81). Los mejores resultados del T. intestinal aislado han 
sido atribuidos a que se trata de una técnica más sencilla realizada en enfermos menos 
deteriorados. Sin embargo, este es un tema en actual controversia debido a que el último 
informe del RITI, correspondiente al periodo comprendido entre el año 2.003 y 2.005 y 
presentado en el IX Simposio Internacional de Trasplante de Intestino ha ratificado una 
mayor supervivencia del injerto a largo plazo cuando se incluye el hígado 101. En este 
extracto destaca el aumento de supervivencia en ese periodo tanto del injerto como de 









Tabla 81. Supervivencia tras el Trasplante intestinal en pacientes con SIC 
SUPERVIVENCIA PACIENTE (1AÑO) 
SERIE 









100% 57,1% --- 62,5% 
 
La principal causa de mortalidad en los pacientes trasplantados fue el fracaso 
multiorgánico seguido de procesos infecciosos, a diferencia de otras series publicadas 
donde las infecciones constituyen la primera causa de fallecimiento de los enfermos 
sometidos a Trasplante intestinal 101.  
Evolución tras el trasplante 
La evolución de los pacientes que sobreviven más de seis meses tras la realización 
del trasplante es muy satisfactoria, ya que todos logran la Adaptación Intestinal con 
suspensión de la NP y mejoría evidente de su calidad de vida. Lamentablemente, un 
tercio de los enfermos fallece después de alcanzar la autonomía digestiva. 
Se objetiva una tasa de extracción de los injertos realizados del 16,6%, análoga a la 
descrita en otras series de TI en la cuales la aparición de rechazo celular también fue la 










8. PROPUESTA DE ACCIONES  
 El presente estudio epidemiológico, primero realizado a nivel nacional, permite 
profundizar en las características y evolución de los pacientes con Síndrome de Intestino 
Corto en nuestro país. Esta enfermedad crónica ha incrementado su incidencia de forma 
considerable en los últimos años, motivo por el cual urge realizar una correcta 
planificación sanitaria que proporcione una asistencia adecuada a estos enfermos. Como 
primera medida, se debería proceder a la agrupación de los enfermos con factores de 
riesgo asociados a una peor evolución (I. extremo, SIC neonatal, hepatopatía asociada), 
en Hospitales con Unidades de Rehabilitación Intestinal integradas por un equipo 
médico multidisciplinar y especializado en esta patología. Se proporcionaría así mayor 
experiencia en el manejo de la enfermedad a los profesionales, minimizando costes 
económicos y permitiendo avances en el campo de la investigación y terapeútica. 
La formación de las Unidades de Rehabilitación Intestinal facilitaría enormemente la 
creación de un Registro Nacional de Pacientes con SIC con beneficios evidentes. Para 
su puesta en marcha sería necesario consensuar la clasificación del SIC estableciendo un 
único modelo. Tras la recogida de datos, el análisis estadístico riguroso permitiría 
confirmar la influencia de diversas variables en la evolución del paciente a la 
Adaptación Intestinal y aplicar estos resultados con el fin de mejorar su pronóstico. En 
este sentido, dado que la enfermedad hepática es la complicación más frecuente en 
pacientes con SIC, constituyendo una importante indicación de trasplante hepato-
intestinal combinado, es de vital importancia profundizar en el conocimiento de la 
etiopatogenia de la hepatopatía asociada al Fracaso Intestinal como factor fundamental 






Otra ventaja de obtener una mayor casuística de enfermos con SIC sería la 
administración de nuevos agentes terapéuticos (factores de crecimiento, pro y 
prebióticos) de forma controlada para validar su eficacia. De igual modo, la 
especialización de los equipos quirúrgicos en técnicas de reconstrucción intestinal y 
diferentes modalidades de trasplante intestinal puede mejorar los resultados conseguidos 
hasta el momento. 
La elevada tasa de mortalidad entre los pacientes con SIC de origen neonatal y el 
alto porcentaje que llegan a ser candidatos a T. Intestinal, justifica enfatizar entre los 
profesionales la importancia del tratamiento de estos niños desde el periodo inmediato a 
la resección intestinal. Se debe valorar el traslado precoz a Centros con experiencia en 
su tratamiento antes del desarrollo de hepatopatía severa y con accesos venosos 
profundos conservados. 
 Por último, otra medida propuesta para mejorar los resultados es la implementación 
de programas domiciliarios de Nutrición Parenteral en pacientes con una infraestructura 
familiar apropiada. Esta herramienta ha demostrado de forma fehaciente mejorar la 
































1. La CAUSA más frecuente de Síndrome de Intestino Corto en nuestro medio son 
las alteraciones vasculo-isquémicas, destacando la enterocolitis necrotizante como la 
más prevalente. La etiología de base que origina la resección quirúrgica no influye en la 
evolución a largo plazo del paciente. 
2. El SIC de origen NEONATAL, con una alta incidencia en la serie (63%), se 
asocia a una mayor tasa de mortalidad y desarrollo de hepatopatía comparado con 
resecciones intestinales en grupos de mayor edad.  
3. Un alto porcentaje de los pacientes padecían un I. extremo con un segmento 
yeyuno-ileal inferior a 38 cm (61%). La menor LONGITUD del segmento intestinal 
residual es un factor decisivo en el PRONÓSTICO del enfermo, influyendo en el logro 
de la Adaptación Intestinal, la necesidad de trasplante intestinal, la aparición de daño 
hepático y la menor supervivencia. 
4. El TRASPLANTE INTESTINAL es una opción terapeútica con un futuro 
prometedor, realizada con más frecuencia en casos con I. extremo y niños de mayor 
edad. Un 75% de los candidatos a trasplante intestinal han sufrido la resección intestinal 
en los primeros tres meses de vida.  
5. La presencia de HEPATOPATÍA empeora el pronóstico del enfermo con SIC, 
incrementando sus posibilidades de fallecer. La mayor duración de la Nutrición 
Parenteral no se asocia con aumento de la incidencia de disfunción hepática. 
6. La tasa de ADAPTACIÓN INTESTINAL en pacientes con SIC es alta (64%), 
aumentando de forma muy significativa en enfermos en Fracaso Intestinal sometidos a 

































7. La tasa de SUPERVIVENCIA GLOBAL en pacientes con SIC cifrada en un 
71%, disminuye en la cohorte de  pacientes con SIC neonatal (59%) o I. extremo (60%). 
La tasa de supervivencia en el trasplante de intestino aislado es mayor (83%) que en el 
trasplante hepato-intestinal (47%), si bien la casuística por el momento es limitada. 
8. Los FACTORES PREDICTIVOS de evolución del paciente con SIC hacia la 
Adaptación Intestinal y asociados a una mayor tasa de supervivencia son: 
• Mayor longitud de intestino residual. 
• Inicio precoz de la Nutrición Enteral (en la tercera semana del postoperatorio). 
• Mayor proporción de calorías vía enteral vs. vía parenteral durante los dos meses 
tras la resección intestinal. 
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1. GLOSARIO DE ABREVIATURAS 
 ADN:   Ácido desoxi-ribonucleico 
 AE:   Adaptación Estructural 
 AF:   Adaptación Funcional 
 AGCC:  Ácidos Grasos de Cadena Corta 
 AI:   Adaptación Intestinal 
 AMS:   Arteria Mesentérica Superior 
 ARN:   Ácido ribonucleico 
  
 CMV:  Citomegalovirus 
 CVC:   Catéter Venoso Central 
 
 ECN:   Enterocolitis Necrotizante  
 EGF:   Factor de Crecimiento Epidérmico  
 EH:   Enfermedad de Hirschsprung 
 EICH:  Enfermedad Injerto Contra Huésped 
 EII:   Enfermedad inflamatoria intestinal 
 EIMV:  Enfermedad de inclusión de microvellosidades 
 
 FDA:   Administración de Alimentación y Fármacos Americana 
 FA:   Fosfatasa alcalina 
 FI:   Fracaso Intestinal 
 FIP:   Fracaso Intestinal Permanente 
 
 GGT:   Gammaglutamil Transpeptidasa  
 GH:   Hormona de crecimiento 
 Glu:   Glutamina 
 GLP-2:  Glucagon-like peptide 2  
 
 HC:   Hidratos de Carbono 
 IGF:   Factores de Crecimiento like-insulina  
 IMC:   Índice de Masa Corporal 
 INR:   Ratio Internacional Normalizada 
 ICP:   Ictericia Colestásica Precoz 
 ID:   Intestino Delgado 




 MC:    Malformaciones Congénitas 
 MCT:    Triglicéridos de Cadena Media 
 MEDICARE: Programa nacional de Seguro Médico de EEUU 
 NADYA:   Nutrición Artificial Domiciliaria y Ambulatoria 
 NE:    Nutrición Enteral 
 NEDC:   Nutrición Enteral a Débito Continuo 
 NP:   Nutrición Parenteral 
 NPD:    Nutrición Parenteral Domiciliaria 
 NPT:    Nutrición Parenteral Total 
 
 PCR:    Reacción en Cadena de la Polimerasa   
 POCI:   Síndrome de Pseudoobstrucción Idiopática Crónica Intestinal 
 rhGH:   Hormona de crecimiento recombinante humana 
 RITI    Registro Internacional de Trasplantes de  Intestino 
  
 SCB:    Sobrecrecimiento bacteriano  
 SIC:    Síndrome de Intestino Corto 
 STEP:   Serial Transverse Enteroplasty o Enteroplastia Seriada Transversa 
 Sv.:    Supervivencia 
 
 THI:    Trasplante Hepato-Intestinal 
 TI:    Trasplante Intestinal 
 TIA:    Trasplante Intestinal Aislado 
 TLB:    Traslocación bacteriana 
 TLP:    Trastornos Linfoproliferativos Postrasplante 
 TMV:   Trasplante Multivisceral 
 TNF- α:   Factor de Necrosis Tumoral α  
  
 UNOS:   United Network for Organ Sharing 
 URI:    Unidades de Rehabilitación Intestinal 
 VEB:    Virus Epstein Barr 
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